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RESUMO - A sarcoidose consiste numa doenca inflamatéria multissistémica, de etiologia desconhecida, que se caracteriza pela for-
macdo de granulomas ndo-caseosos nos 6rgdos envolvidos, predominantemente pulmédes e ganglios intratordcicos. O envolvimento
cut@neo ocorre em cerca de 25-35% dos casos, é habitualmente um achado precoce e constitui um local acessivel e seguro para estudo
histolégico. As lesdes cutéineas podem ter vdrias apresentacdes, incluindo pdpulas, nédulos, placas e cicatrizes infiltradas. O diagnésti-
co baseia-se no reconhecimento das caracteristicas clinicas, imagiolégicas e histoldgicas e excluséo de outras doencas granulomatosas.
O diagnéstico precoce e tratamento sistémico (quando necessdrio) poderdo prevenir complicacées futuras.
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Sarcoidosis

ABSTRACT - Sarcoidosis is an inflammatory multisystemic disease of unknown etiology, which is characterized by the formation of
noncaseating granulomas in the organs involved, mainly lungs and intrathoracic lymph nodes. Skin involvement occurs in 25-35%; it
is usually an early finding and it is an accessible and safe location for histopathological study. Cutaneous lesions may present with a
variety of morphologies, including papules, nodules, plaques, and infiltrated scars. The diagnosis of sarcoidosis is supported by the
recognition of compatible clinical, imagiological and histopathologic features, and the exclusion of other granulomatous disorders.
Early diagnosis and systemic treatment could prevent future complications.
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INTRODUCAO

A sarcoidose consiste numa doenca inflamatéria de en-
volvimento sistémico, que se caracteriza pela formacéo de
granulomas né@o-caseosos nos 6rgdos envolvidos. Afecta fi-
picamente adultos jovens. Em mais de 90% dos casos ha
envolvimento pulmonar, no entanto esta patologia pode
afectar virtualmente qualquer érgéo/sistema.

A sua etiologia ndo é conhecida, contudo pensa-se que
existe uma tendéncia genética adquirida para o desenvolvi-
mento de resposta imunolégica aquando de exposicdo a de-
terminadas particulas, contribuindo para a les@o orgénica.

A sintomatologia pode ser muito varidvel, dependendo
dos 6rgdos envolvidos.
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Ao longo dos Gltimos anos tém surgido novos avangos
na compreensd@o da sarcoidose. O presente artigo preten-
de sumarizar e rever os recentes avangos e conhecimentos
desta patologia, nomeadamente no que diz respeito & etio-
patogénese, caracteristicas clinico-patolégicas, diagnéstico e
tratamento. Neste sentido, foi feita uma revisédo da literatura,
baseada em bases de dados, como o PubMed, bem como
em livros de dermatologia. A revisdo da literatura incluiu
ainda a pesquisa de artigos nas referéncias bibliogréficas de
estudos analisados. Foram seleccionados artigos publicados
em portugués, inglés ou espanhol, de acordo com o contet-
do do titulo e/ou resumo.
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EPIDEMIOLOGIA

A sarcoidose afeta pessoas de todos os grupos étnicos e
etdrios, com um pico de incidéncia entre os 20 e 39 anos
de idade.” A incidéncia varia extensamente ao longo das
diversas regiées geogrdficas, tendo-se verificado uma maior
incidéncia nos paises desenvolvidos, com a maior incidéncia
mundial registada na Suécia (estimada em 64/100.000).2

Esta patologia pode-se agregar em familias e ragas es-
pecificas, sendo 3 a 4 vezes mais comum na raca negra.3
Adicionalmente, a base imunogenética do doente poderé
estar relacionada com as manifestacées clinicas da sarcoi-
dose e, por conseguinte, explicar a heterogeneidade desta
patologia.* Estudos epidemiolégicos mostraram uma signifi-
cativa heterogeneidade nas apresentagdes clinicas e na gra-
vidade da doenca, nos diferentes grupos étnicos.>¢ Nesta
perspetiva, os doentes de raga negra apresentam uma evo-
lucdo mais grave e aguda da doenga, sendo frequente o
envolvimento extra-torécico.’

ETIOPATOGENESE

A etiopatogénese da sarcoidose ndo é totalmente conhe-
cida, no entanto vérios progressos tém sido alcancados na
sua compreensdo. Actualmente, tem sido proposta a hipé-
tese de que a exposi¢do ambiental (agentes orgénicos ou
inorgénicos) em hospedeiros geneticamente predispostos
contribui para a activagéo de resposta imune, inflamacéo
granulomatosa e lesdo tecidular fibrética secunddria.

A hipdtese de que agentes ambientais estdo envolvidos
na etiopatogénese da sarcoidose tem sido sustentado por al-
guns estudos, que sugerem risco elevado em individuos ex-
postos a insecticidas, a ambientes mofados e em empregos
agricolas.’” Esta hipétese baseia-se ainda na sua ocorréncia
em determinados grupos profissionais, incluindo bombeiros,
tripulantes de navios, cortadores de madeira, mecénicos,
profissionais de satdde e fotocopiadores.*®?

Entre os antigénios infeciosos relacionados com a sarcoi-
dose, o Mycobacterium tuberculosis tem estado no centro da
investigacdo etiolégica. Técnicas modernas identificaram o
gene catalase-peroxidase (mKatG) do Mycobacterium tuber-
culosis em biépsias arquivadas de sarcoidose.’® Outros an-
tigénios infecciosos foram relacionados com a sarcoidose,
como o Rhodococcus equi, espécies de Nocardia, Propioni-
bacterium, Corynebacterium, espécies fungicas, o Trophery-
ma whipplei e linhagens de virus.*8

Os factores genéticos desempenham um papel signifi-
cativo na prevaléncia, manifestacdes clinicas e prognéstico
da sarcoidose.!” A documentacdo de diversas familias com
2 ou mais membros afectados é sugestiva da predisposicdo
genética desta patologia. A heterogeneidade intra-racial das
apresentacdes clinicas e prognéstico torna pouco provével a
existéncia de um Unico gene na etiologia da sarcoidose. Es-
tudos sugerem que diversos alelos conferem susceptibilidade
& doenca (HLADR 11, 12, 14, 15 e 17), enquanto outros sGo
considerados protectores (por exemplo: HLA-DR1 e DR4).* Os
alelos HLA-DQB1*0201 e HLA-DRB1*0301 séo fortemente
associados a doenga aguda e prognéstico favoravel.'?
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Agentes infecciosos, org@nicos e inorgénicos sdo possi-
veis antigénios na sarcoidose. Qualquer antigénio etiolégico
é provavelmente eliminado, deixando um produto néo degra-
davel ou iniciando uma resposta imune de reaccdo cruzada
com um auto-antigénio. A célula apresentadora de antigénio
(APC), para além da producdo de elevados niveis de factor
de necrose tumoral-a (TNF-0), secreta interleucina (IL) - 12,
15 e 18, proteina inflamatéria de macréfagos 1 (MIP-1), pro-
teina quimiotdcica de monécitos 1 (MCP-1) e factor estimu-
lador de colénias de granulécitos e macréfagos (GM-CSF). 13
A caracteristica fundamental da sarcoidose consiste na pre-
senca de células T CD4+ que interagem com as APCs para
iniciar a formagdo e manutencdo dos granulomas. As célu-
las T CD4+ libertam IL-2 e InterferGo-y. As células CD4+
activadas diferenciam-se em células T helper tipo 1 (Th1) e
secretam predominantemente IL-2 e interferdo-y. A eficiéncia
do processamento e apresentacéo de antigénios e libertacdo
de citocinas estd provavelmente sob controlo genético. Os
granulomas sarcoides podem persistir, resolver ou conduzir &
fibrose. Macréfagos alveolares activados, no contexto de res-
posta predominante de células T helper tipo 2 (Th2), estimu-
lam a proliferagé@o de fibroblastos e produgéo de colagénio,
contribuindo para um processo progressivo de fibrose.'

HISTOPATOLOGIA

O granuloma da sarcoidose caracteriza-se por uma
reaccdo inflamatéria crénica formada pela acumulagdo de
células epitelidides, mondcitos, linfécitos, macréfagos e fi-
broblastos.’ Células gigantes multinucleadas séo frequen-
temente encontradas entre as células epitelioides, no interior
do foliculo do granuloma e, muitas vezes, apresentam in-
clusdes citoplasmdticas, como corpos asteréides, corpos de
Schaumann e inclusées cristalinas (oxalato de célcio ou ou-
tros sais de cdlcio).®

A nivel pulmonar, os granulomas sdo mais comummente
encontrados nos septos alveolares, paredes dos brénquios e
artérias ou veias pulmonares.

CLINICA

A sarcoidose pode envolver qualquer 6rgéo, no entanto,
em mais de 90% dos casos, manifesta-se por adenopatias
intra-tordcicas, envolvimento pulmonar, sinais ou sinftomas
cuténeos ou oculares, ou combinacdo destes.™

Em aproximadamente metade dos casos, o diagnéstico
é estabelecido “acidentalmente” por alteragdes imagiolégi-
cas em exame radiolégico de térax de rotina, em doentes
assinfomdticos.

As manifestacdes respiratérias mais frequentes incluem
tosse, dispneia e toracalgia, podendo estar associadas a as-
tenia, mal-estar, febre ou perda ponderal. Do exame fisico,
fervores sdo incomuns e sibilos podem estar presentes quan-
do existe envolvimento endobrénquico ou bronquiectasias
de tracgéo.

A sarcoidose impée diagnéstico diferencial com ou-
tras doengas granulomatosas pulmonares, tais como: infe-
¢@o por Mycobacterium, infe¢des fungicas, pneumonites de
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hipersensibilidade, pneumoconiose, granuloma de corpo
estranho, imunodeficiéncias primdrias, granulomatose linfo-
matéide, vasculites granulomatosas e sindrome inflamatéria
de reconstituigdo imunolégica.

O envolvimento cutdneo é comum (ocorrendo em 25
a 35% dos doentes com sarcoidose), sendo muitas vezes
subdiagnosticado, dado a variabilidade morfolégica das
lesdes.' As lesdes sdo habitualmente assintomdticas e as
apresentagdes mais frequentes séo pdpulas ou nédulos.

Sarcoidose papular — apresenta-se como numerosas
pdpulas, ndo descamativas, de 1 a 10mm, em alguns casos,
com ligeira depressdo central. Mais frequentemente afecta
a face, nomeadamente ao nivel das sobrancelhas e sulco
nasogeniano'’ As lesdes sdo habitualmente dispersas, mas
podem confluir, levando & formagéo de placas, anulares ou
ndo-anulares.'® Estas lesdes podem ser clinicamente dificeis
de distinguir de rosécea granulomatosa, tumores dos ane-
xos cutdneos, xantelasmas ou xantomas.'?

Sarcoidose nodular - resulta de um conjunto de granulo-
mas sarcoides na derme ou tecido subcuténeo.?’ Os nédulos
podem ser Unicos ou multiplos e apresentam habitualmente
1 a 2 cm de didmetro. No nariz, a sarcoidose nodular as-
semelha-se a rinofima.?' A sarcoidose subcutdnea (ou sar-
coidose Darier-Roussy) é a forma de sarcoidose nodular que
envolve primariamente o tecido subcutdneo.?? Apresenta-se
como nédulos hiperpigmentados, violdceos ou eritematosos
e localizam-se predominantemente nas extremidades supe-
riores. Nos antebragos, as lesées podem coalescer e formar
bandas lineares.

Sarcoidose maculo-papular — consiste em manchas
ligeiramente hiperpigmentadas, associadas a pépulas
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ligeiramente infiltradas, habitualmente com 1 mm de diéme-
tro. As lesdes acometem sobretudo a face, podendo também
envolver a regido cervical, tronco, extremidades e mucosas.

Lupus pernio — caracteriza-se por nédulos, placas ou
pépulas infiliradas, eritematosas ou violdceas, que se distri-
buem sobretudo na regido central da face (ponta e asa do
nariz, regido malar, podendo envolver ldbios e pavilhdo au-
ricular). Menos comummente afecta o dorso das méos e os
dedos das méos ou dos pés. Sem tratamento pode progredir
para lesdes cosmeticamente desfigurantes. A sua presenca
associa-se a risco elevado para doenca extra-cuténea, no-
meadamente envolvimento do tracto respiratério.?

Sarcoidose em placas — apresenta-se como placas infiltra-
das, ovais ou anulares, habitualmente eritematosas ou acas-
tanhadas, podendo ser descamativas. Os locais frequentes de
envolvimento sGo os membros superiores, dorso e nddegas.?*
A sarcoidose angiolupéide consiste numa variante em que
numerosas telangiectasias se desenvolvem na superficie das
placas. A sarcoidose psoriasiforme é uma forma de sarcoi-
dose em placas, que se apresenta como placas eritematosas,
bem delimitadas e descamativas, que podem ser clinicamente
indistinguiveis das lesdes de psoriase.

Sarcoidose ulcerativa — resulta da ulceracdo de placas
atréficas, habitualmente devido a trauma.?® Na maioria dos
casos, associa-se a envolvimento sistémico da sarcoidose,
incluindo outras lesées cutdneas. As Ulceras podem-se de-
senvolver na mucosa oral, assemelhando-se, quando Uni-
cas, a neoplasias malignas e, quando multiplas, a lesdes
herpéticas ou estomatite aftosa.

Sarcoidose hipopigmentada — afecta quase exclusiva-
mente doentes melanodérmicos. As lesées manifestam-se

Tabela 1 - Apresentacdes extra-pulmonares e extra-cutdneas mais frequentes por érgdo/sistema.

ORGAO / SISTEMA TIPO DE ENVOLVIMENTO

Neurolégico

Ocular

Tracto respiratério superior
Glandulas exécrinas

Glandulas endécrinas
Sistema cardiovascular ) ~
Hipertensdo pulmonar

Sistema gastrointestinal

istema urindri . e
SliETe Ul Nefrite intersticial
Adenopatias

Sistema reticulo-endotelial Esplenomegdlia

Quistos 6sseos
Sistema musculo-esquelético

Poliartrite aguda (simétrica)
Miosite granulomatosa difusa

Mononeuropatia craniana, disfuncdo neuroendécrina, encefalopatia focal ou multifocal,
mielopatia, hidrocéfalo, meningite asséptica, neuropatia periférica

Uvefte anterior (mais comum) ou posterior

Seios perinasais: Congestéo e pélipos nasais, sinusite, andsmia, epistdxis.
Laringe: Disfonia, estridor ou insuficiéncia respiratéria aguda

Aumento doloroso das glandulas salivares ou parétidas

Envolvimento do hipotaldmo (com défice na producéo das respetivas hormonas)
Infiltrag@o tirdide: bécio, nédulo solitdrio

Arritmias, bloqueio cardiaco, insuficiéncia cardiaca, valvulopatias

Raro (< 1%), estébmago é o mais frequente

Hipercalcémia, hipercalcitria e nefrolitiase

Hepatomegdlia/alteracéo das provas de funcéo hepdtica
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como manchas ou placas pouco infiltradas hipopigmenta-
das, arredondadas ou ovaladas e bem delimitadas.'”

O eritema nodoso é a manifestagdo cuténea inespecifica
mais comum da sarcoidose. Os doentes apresentam nédu-
los subcuténeos de superficie eritematosa, predominante-
mente localizados na regido tibial anterior. Manifesta-se em
pelo menos 25% dos doentes com sarcoidose, sendo clinica
e histologicamente idéntico ao eritema nodoso secunddrio
a outras causas.? O eritema nodoso ocorre habitualmente
na fase aguda da doenca e associa-se a prognéstico favo-
ravel.2? Outras formas inespecificas incluem: eritema mul-
tiforme, prurigo, sindrome de Sweet, calcinose cuténea e
hipocratismo digital.

As restantes manifestagdes exiratorécicas estdo resumidas
na Tabela 1.

Alguns quadros especificos séo descritos associados & sar-
coidose como a sindrome de Léfgren, que consiste na combi-
nagdo de eritema nodoso, adenopatias hilares, poliartralgia
migratéria e febre. A presenca de todas as caracteristicas tem
especificidade de 95% para o diagnéstico de sarcoidose e as-
socia-se a progndstico favordvel e a remissdo espontdnea.?”
A sindrome de Heerfordt-Waldenstrém, também associada &
sarcoidose, cursa com febre, aumento da parétida, uveite an-
terior e parésia facial.?

DIAGNOSTICO

O diagnéstico da sarcoidose baseia-se na presenga de
manifestagdes clinicas e imagiolégicas compativeis, evidéncia
histolégica de granulomas ndo caseosos e exclusé@o de outras
doencas granulomatosas.

Todos os doentes com diagndstico suspeito de sarcoido-
se devem ser submetidos a uma avaliagéo clinica, que inclua
uma histéria clinica e exame fisico completos. A avaliagdo cli-
nica tem por objectivo colher informacéao clinica que suporte o
diagndstico de sarcoidose e exclua outros diagnésticos alter-
nativos, caracterizar a gravidade do envolvimento pulmonar e
identificar envolvimento extra-pulmonar.

A par da avaliagéo clinica, varios exames complementares
podem ser realizados nos doentes com a hipétese diagnéstica
de sarcoidose:

AvaliagGo analitica — As alteracées que se observam ha-
bitualmente na avaliagéo analitica incluem: anemia (anemia
de doenca crénica), leucopenia e, mais raramente, eosinofilia
ou frombocitopenia; elevacdo da velocidade de sedimenta-
¢Go e proteina C reativa (PCR), hipercalcémia e hipercalcitria;
elevacdo de fosfatase alcalina (sugerindo envolvimento he-
pético); hipergamaglobulinémia e fator reumatdide positivo.
Sugere-se a realizagdo de prova de tuberculina (teste de Man-
toux) ou andlise de libertacdo do interferdo-gama (IGRA) para
exclusdo de infecdo por Mycobacterium tuberculosis.

A enzima conversora da angiotensina (ECA) é produzida
pelas células epitelidides do granuloma sarcéide.?® O nivel sé-
rico da ECA esté elevado em cerca de 75 % dos doentes com
sarcoidose ndo-tratados.?? No entanto, o valor da ECA para o
diagnéstico de sarcoidose é limitado, face & sua baixa sensi-
bilidade e insuficiente especificidade.?3° Neste sentido o nivel
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sérico da ECA ndo deve ser utilizado isoladamente para con-
firmar ou excluir o diagnéstico de sarcoidose. Adicionalmente,
o nivel sérico da ECA néo se correlaciona com a gravidade da
doenca.®' A corticoterapia apresenta um efeito independente
nos niveis da ECA, tornando as suas avaliagdes seriadas de
valor limitado nos doentes corticotratados.?%33

O teste de Kveim consiste num teste cuténeo intra-dérmico
(semelhante ao teste da tuberculina), o qual utiliza uma sus-
penséo homogeneizada de células do baco, figado ou gan-
glionares, extraidas de doente com sarcoidose (o reagente de
Kveim-Siltzbach), de modo a desencadear uma resposta gra-
nulomatosa sarcéide, aproximadamente apds 3 semanas. A
sua utilizagdo é limitada, uma vez que o reagente ndo estd
comercialmente disponivel e é positivo em apenas 80% das
formas agudas da doenca, diminuindo a sua positividade com
a evolugdo para a forma crénica.

Telerradiografia de térax — E 0 exame imagiolégico mais
comummente utilizado na avaliagdo da sarcoidose pulmo-
nar. Todos os doentes avaliados com o diagndstico provdvel
de sarcoidose devem realizar uma telerradiografia de térax.
Em 1961, Scadding propés um sistema de estadiamento ra-
diolégico®®, que foi posteriormente modificado. O atual sis-
tema de estadiamento radiolégico inclui: Estddio 0 — sem

adenopatias ou infilirados; estddio | — adenopatias hilares
bilaterais; estddio Il — adenopatias hilares e infilirados pul-
monares; estadio lll — infilirados pulmonares apenas; estddio

IV — fibrose pulmonar.3¢

Tomografia computorizada de alta resolu¢éo (TCAR) — A
TCAR apresenta uma maior sensibilidade do que a telerradio-
grafia de térax, permitindo uma melhor caracterizagéo das
estruturas e identificagéo de possiveis complicagdes. A TCAR
tipicamente revela alteracdées do parénquima pulmonar com
predominéncia pelos andares médio e superior. As alteragdes
habitualmente observadas sdo: adenopatias mediastinicas,
estreitamento irregular dos ramos broncovasculares, nédu-
los junto aos vasos, as regides brénquicas ou subpleurais, es-
treiftamento das paredes brénquicas, opacificagéo em “vidro
despolido”, consolidacdo nodular, ocasionalmente com cavi-
tagdo, quistos, bandas parenquimatosas e fibrose com distor-
¢@o da arquitectura pulmonar e bronquiectasias de traccéo.

Cintigrafia com gdlio-67 — Néo estd recomendada para
avaliacdo de rotina na sarcoidose, uma vez que néo é espe-
cifica e um resultado negativo ndo exclui o diagnéstico.?” A
sua utilizacdo pode ser Gtil no diagnéstico quando os resulta-
dos mostram os sinais de “panda” ou “lambda”. A cintigrafia
produz o sinal de “panda” pelo padréo de captagdo quando
h& comprometimento do parénquima pulmonar, lacrimal e
das glandulas parétidas.®® O sinal de “lambda” corresponde
ao padréo observado quando hé& acometimento hilar bilate-
ral e dos ganglios paratraqueais direitos.?

Tomografia por EmissGo de Positrées com floor-18-
-fluordeoxiglicose (PET FDG-18F) — A sua utilizagdo para
avaliacdo diagnéstica de rotina néo é recomendada, pois
trata-se de um exame dispendioso e que ndo permite estabe-
lecer o diagnéstico definitivo de sarcoidose, uma vez que um
resultado positivo pode ser consequéncia de uma condicdo
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inflamatéria alternativa ou malignidade. Pode ser til na
identificacdo de potenciais locais acessiveis para a realizagdo
de biépsia*® e na sugestdo da presenca de doenca em 6r-
gdos relativamente inacessiveis (como cérebro e coragdo).3

Avaliag@o funcional respiratéria — permite avaliar a gra-
vidade do envolvimento pulmonar e monitorizar a evolugéo
da doenca, com avaliagdes sequenciais. As provas de fungéo
respiratéria caracteristicamente revelam um padréo venti-
latério restritivo, com redugéo na capacidade vital forgada
(FVC) e no volume expiratério forcado no 1° segundo (FEVT),
habitualmente associado a uma diminui¢céo na capacidade
de difusdo no mondxido de carbono. Pelo menos 50% dos
doentes apresentam concomitantemente um padréo ventila-
tério obstrutivo, com redugéo no récio FEV,/FVC.#

Broncofibroscopia — permite a colheita de lavado broncoal-
veolar (LBA) e a realizacdo de bidpsias endobrénquica e/ou
transbrénquica, de particular interesse como método minima-
mente invasivo. O LBA demonstra habitualmente uma redu-
¢Go do nimero de células CD8, uma elevagéo do récio CD4/
CD8 e uma elevacdo do nimero de células T activadas, célu-
las CD4, imunoglobulinas e células IgG-secretoras.’? O LBA
é particularmente importante para a exclusdo de diagnésticos
alternativos, nomeadamente infeccdes ou neoplasias. A triade
constituida por: Racio CD4/CD8> 4:1, percentagem linfoci-
taria =16% e a demonstracdo de granulomas ndo caseosos
na bidpsia transbrénquica, foi considerada como o teste mais
especifico para o diagnéstico de sarcoidose, com um valor pre-
ditivo positivo de 81% na distincdo de sarcoidose de outras
patologias. A identificacdo do D-dimero no LBA é também su-
gestivo do diagndstico de sarcoidose. A bidpsia transbrénqui-
ca tem um rendimento relativamente elevado (50 — 75%) nos
doentes com diagndstico suspeito de sarcoidose pela presenca
de adenopatias hilares ou alteragdes parenquimatosas pulmo-
nares.* As bidpsias endobrénquicas sdo frequentemente po-
sitivas e devem ser realizadas preferencialmente em mucosa
hiperemiada.** A realizacdo de bidpsia endobrénquica con-
comitante com biépsia transbrénquica aumenta o rendimento
diagnéstico.*®

AVALIAQAO INICIAL DO ENVOLVIMENTO SISTEMICO

Os doentes, apés a confirmacdo do diagnéstico de sar-
coidose, devem realizar uma avalia¢do para exclusdo de
doenca sistémica. Neste sentido, a seguinte avaliagdo deve
ser realizada: Histéria clinica e exame fisico detalhados, ava-
liacdo analitica (incluindo hemograma completo, calcémia,
transaminases hepdticas, fosfatase alcalina, ureia, creatini-
na, ECA e sedimento urindrio), radiografia de térax, testes
de funcdo pulmonar, ECG, teste de tuberculina ou IGRA e
avaliagéo oftalmolégica.>*¢ De acordo com a presenca ou
auséncia de alteragdes nesta avaliagdo, exames adicionais
podem ser solicitados para complementar o estudo inicial.

TRATAMENTO

O tratamento da sarcoidose tem, como obijectivos, a
prevencdo e controlo do da deterioracdo orgénica, o alivio
sinftomdtico e a melhoria da qualidade de vida. A maioria
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dos doentes com sarcoidose ndo tem indicacdo para trata-
mento, devendo a deciséo de tratar reflectir sobre o risco
da toxicidade do tratamento contra o potencial beneficio do
mesmo.'* Deve-se instituir terapéutica a todos os doentes
sintomdticos e/ou com evidéncia de deterioragdo funcional
e radiolégica, bem como aos doentes assinftomdticos com
envolvimento ocular, neurolégico, cardiaco ou renal ou com
hipercalcémia. Para as lesdes cuténeas, a possibilidade de
desfiguragéo é indicagé@o para o tratamento, melhorando a
qualidade de vida dos doentes.?®
Os corticosteroides sdo considerados o tratamento de pri-
meira linha para a sarcoidose. Terapéuticas alternativas com
anti-maldricos, imunossupressores e agentes citotéxicos tam-
bém tém vindo a ser utilizados no tratamento da sarcoidose.
Corticosterdides — reduzem a inflamagdo sistémica na
maioria dos doentes e, por conseguinte, podem retardar ou
prevenir a leséo de 6rgdo. Corticdides tépicos ou injecdes in-
tra-lesionais podem ser utilizados no envolvimento cuténeo.
O tratamento sistémico de sarcoidose cut@nea estd reservado
para os casos de doenga desfigurante, disseminada ou refra-
téria ao tratamento tépico.*” Colirios podem ser utilizados no
tratamento da uveite e corticdides inalados em situagdes de
reactividade brénquica. A dose utilizada de prednisolona é
variével, contudo as doses de 20 a 40 mg tém sido recomen-
dadas.*” Sugere-se uma avaliacdo de resposta ao tratamento
apds 1 a 3 meses. Na presenca de resposta ao tratamento,
a dose de prednisolona deve ser reduzida para 5 a 15 mg
por dia, para um tratamento adicional de 9 a 12 meses. A
auséncia de resposta ao tratamento apds 3 meses ocorre nos
casos de fibrose irreversivel, de ndo-aderéncia ao tratamento
ou em casos de dose inadequada de prednisolona.’
Hidroxicloroquina — é um anti-malérico, sobretudo eficaz
no tratamento de lesées cut@neas, manifestacées articulares
e hipercalcémia. Os doentes sob hidroxicloroquina devem
ser submetidos a avaliagdo oftalmolégica a cada 6-12
meses, para exclusdo de toxicidade macular. A cloroquina é
outro agente anti-maldrico utilizado na sarcoidose pulmonar
e cut@nea, cujo uso tem sido limitado pela sua maior incidén-
cia de toxicidade, sobretudo ocular e gastrintestinal.
Metotrexato — é comummente utilizado como terapéutica
“poupadora” de corticosteréide. Pode ser administrado por via
oral ou subcuténea, isoladamente ou em terapia conjunta (com
corticéides). Recomenda-se avaliacdo analitica com hemogra-
ma e provas de funcdo renal e hepdtica a cada 1-3 meses.
Visto que o metotrexato tem eliminacdo renal, pode ser neces-
sario ajusto de dose, ou terapéutica alternativa, em doentes
insuficientes renais, com taxa de filtracdo glomerular <50mL/
min. Os doentes devem fazer concomitantemente suplementa-
¢Go com écido félico, de modo a reduzir a toxicidade.
Azatioprina — tem sido utilizado como tratamento de se-
gunda linha na sarcoidose, sobretudo como “poupador” de
corticoide.*® A sua eficacia parece ser semelhante & do meto-
trexato. Deve ser considerada nas situagdes em que o meto-
trexato estd contraindicado, nomeadamente na insuficiéncia
renal ou hepdtica. A toxicidade mais frequentemente asso-
ciada tem sido a leucopenia e a toxicidade gastrointestinal.
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Recomenda-se a monitorizag@o analitica de hemograma e
provas de fungdo hepdtica e renal a cada 1 a 3 meses.

Ciclofosfamida - utilizada em casos de sarcoidose re-
fractdria a outras terapéuticas, sobretudo no envolvimento
neurolégico.” Como agente citotdxico, associa-se um risco
elevado para malignidade, sobretudo neoplasia da bexiga.
O risco tem sido maior em casos de regime oral didrio e pa-
rece diminuir quando o tratamento é feito em regime endo-
venoso intermitente.3° Recomenda-se monitorizagéo analitica
(hemograma, funcées hepdtica e renal) a cada 1 a 3 meses e
sedimento urindrio mensalmente.

Infliximab — tem sido também utilizado na sarcoidose re-
fractdria & terapéutica de primeira linha, particularmente no
envolvimento cutdneo.’! Tem-se mostrado como fratamento
eficaz em doentes com manifestagées sistémicas como lUpus
pernio, uveite, sarcoidose hepdtica ou neurolégica.

Adalimumab — poucos estudos t&m demonstrado a sua efi-
cécia. No entanto, pelo menos um estudo, demonsirou que
o tratamento com adalimumab pode reduzir a actividade da
doenca, como foi aferido por PET-FDG.>? Foi também utilizado
com sucesso em doentes com uveite crénica ndo-infecciosa.>
Deve ser considerado em doentes que foram tratados com su-
cesso com infliximab, mas que desenvolveram anticorpos.

Pentoxifilina — tem sido utilizada como “poupador” de
corticoides em alguns casos de sarcoidose pulmonar.

Derivados das tetraciclinas (doxiciclina e minociclina) —
i@ foram utilizados no tratamento da sarcoidose cutdnea com
resultados positivos.>

PROGNOSTICO

A sarcoidose apresenta geralmente um prognéstico favo-
ravel, com progresséo para resolucéo esponténea, em cerca
de 60% dos doentes, dentro de 10 anos apds o diagndstico.
No entanto, alguns doentes podem evoluir para a cronici-
dade, com uma mortalidade associada <5%. A mortalidade
resulta habitualmente da fibrose pulmonar, com insuficiéncia
respiratéria ou do envolvimento cardiaco ou neurolégico.™
Os factores de risco de progressdo para a cronicidade sdo:
raca negra, idade superior a 40 anos, |Upus pernio, envolvi-
mento cuténeo extenso, envolvimento da mucosa nasal, uveite
crénica, hipercalcémia crénica, nefrocalcinose, lesdes 6sseas,
ECA muito elevada, alteracdes no LBA (CD4/CD8>3,5 e lin-
focitose 28%), neurossarcoidose e envolvimento cardiaco.>®
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