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RESUMO

Objetivo: Analisar as caracteristicas clinicas da sarcoidose, numa amostra de doentes seguidos

no Servi¢o de Pneumologia A do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra.

Materiais e métodos: Estudo descritivo retrospetivo, envolvendo uma amostra consecutiva de
79 doentes, com diagnéstico de Sarcoidose seguidos no Servigo de Pneumologia A do Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra. A informacdo foi obtida através da consulta dos
processos clinicos dos doentes em questdo e a analise estatistica foi realizada com base no

programa IBM SPSS 22.

Resultados: A doenca predominou nas mulheres (54,4%), na faixa etaria dos 40-49 anos
(29,1%), com uma média de idade de 41,67+13,18 anos. Os sintomas constitucionais (febre,
astenia, anorexia, perda ponderal, sudorese noturna) foram os mais comuns (40,5%), seguidos
pela dispneia (25,3%). O 6rgdo mais frequentemente afetado foi o pulmao, estando envolvido
em 92,4%, seguido pelos ganglios linfaticos, em 77,2%. O estadio radioldgico predominante a
apresentacdo foi o estadio Il (44,3%), e as provas de funcdo ventilatoria encontraram-se
alteradas em 29,1% dos doentes, sendo que o padrédo obstrutivo foi o padrdo mais comum em
11,4% do total dos doentes. Os valores de SACE revelaram-se elevados em 36,7% dos doentes,
e os de calcio sérico em 7,6%. A terapéutica com corticosterdides foi iniciada em 46,8%,

predominando nos doentes com estadios radiograficos mais avancados (p < 0,05).

Conclusdo: N&o se encontraram diferencas significativas entre os resultados obtidos no
presente estudo, em comparagdo com outras séries anteriores de grande dimensao, realizadas

em populacBes com caracteristicas epidemiologicas diferentes.

Palavras-chave: sarcoidose; apresentacdo clinica; analise retrospetiva; estadiamento de

Scadding.



ABSTRACT

Objective: To analyze the clinical features of sarcoidosis in a sample of Portuguese patients.

Methods: A descriptive study, involving a sample of 79 patients diagnosed with sarcoidosis
followed in the Pulmonology Department of Coimbra’s University Hospital Centre. The
information was obtained by consulting the clinical records of patients concerned and the

statistical analysis was based on IBM SPSS 22.

Results: The disease was more prevalent in women (54.4%), aged between 40-49 years
(29.1%), with a mean age of 41.67+13.18 years. Constitutional symptoms (fever, asthenia,
anorexia, weight loss, night sweats) were the most common (40.5%), followed by dyspnea
(25.3%). The most commonly affected organ was the lung and was involved in 92.4%, followed
by lymph nodes in 77.2%. The predominant radiological stage presentation was stage Il
(44.3%), and pulmonary function tests found to be altered in 29.1% of patients, with the
obstructive pattern being the most common pattern in 11.4% of patients overall. SACE values
proved to be elevated in 36.7% of patients and serum calcium in 7.6%. The corticosteroid
therapy was initiated in 46.8%, predominantly in patients with more advanced radiographic

stages (p < 0,05).

Conclusion: There were no significant differences between the results obtained in this study,
compared with other large previous series, conducted in populations with different

epidemiological characteristics.

Key words: sarcoidosis; clinical presentation; retrospective analysis; Scadding staging system.



INTRODUCAO

A sarcoidose é uma doenga multissistémica, caracterizada pela formacao de granulomas
ndo caseosos nos Orgaos afetados. E uma doenca relativamente frequente em varias partes do
Mundo, afetando mais comummente individuos do sexo feminino, com um pico de incidéncia
entre a 22 e 42 décadas de vida. Em algumas populacdes, pode observar-se um segundo pico de
incidéncia por volta dos 60 anos de idade, predominantemente em mulheres. E rara nas criancas,

parecendo afetar com maior gravidade individuos de ascendéncia Africana e Asiatica.’

A doenca pode atingir diversos 6rgdos do organismo humano, mas em mais de 90% dos
casos ela tem envolvimento pulmonar, seguindo-se pelos envolvimentos cutaneo, linfatico,
ocular, cardiaco, hepatico e neurologico. Em grande parte, a apresentacao é assintomatica e o
diagnostico resulta de um achado incidental numa radiografia toracica, mais frequentemente,
sob a forma de adenopatias hilares bilaterais e infiltrados pulmonares.? O atingimento pulmonar
é preferencialmente bilateral, assimétrico e tende a localizar-se mais frequentemente nos lobos
superiores.? Sintomas constitucionais, como febre, fadiga, anorexia e perda de peso, estio

presentes em grande parte dos casos.’

A etiologia da sarcoidose permanece desconhecida®, embora diversos agentes tenham
sido propostos como estando implicados na etiologia da doenca, como é o caso do
Mycobacterium tuberculosis, do Mycoplasma, do Propionobacterium acnes ou até de alguns
virus, como o virus do Epstein-Barr (EBV).* De acordo com alguns estudos, o tabaco
demonstrou ter uma associacio negativa com a doenca.® A heranga genética também parece ter
importancia na predisposicdo para 0 acometimento de determinados érgdos, de modo que
algumas populagdes tém maior predominancia de determinados tipos de sarcoidose. Estudos
em gémeos demonstraram que 0S gémeos monozigdticos eram mais frequentemente

concordantes para a doenca do que os gémeos dizigéticos.®



O diagndstico de sarcoidose é essencialmente de exclusdo, representando muitas vezes
um desafio. E estabelecido com base na clinica e achados radioldgicos, suportados pela anélise
histoldgica. Existem caracteristicas clinicas tipicas da doenca, mas nenhuma delas é especifica
para o diagnostico. Para este, € necessaria a evidéncia do envolvimento de, pelo menos, dois
6rgdos e a demonstracao histolégica de granulomas nao caseosos em pelo menos um deles, ap6s
a exclusdo de outras doencas granulomatosas multissistémicas. Todavia, em casos especiais, a
presuncdo do diagndstico poderéa ser baseada apenas em critérios clinicos e radioldgicos tipicos,
como é o caso da Sindrome de Lofgren que se caracteriza por uma triade caracteristica de
eritema nodoso, poliartralgias e linfadenopatias hilares bilaterais.®” O diagndstico é geralmente
tardio, havendo frequentemente um intervalo de tempo longo entre o inicio dos sintomas e a
confirmacdo da doenca. Isto pode explicar-se, em parte, pela maioria dos sintomas a
apresentacdo serem pulmonares, como tosse, dor toracica ou dispneia, ndo especificos da
doenca, e comuns a muitas outras patologias do foro respiratorio.?

A decisdo de iniciar terapéutica esta dependente do local e da gravidade da doenca, sendo
que os corticosterdides se mantém como a principal opgao de tratamento.®

Na maioria dos casos, a doenca acaba por entrar em remissdo sem necessitar de
terapéutica, mas em 30% dos doentes, evolui para uma forma cronica progressiva. A
mortalidade acontece em menos de 5% dos casos, sendo que a fibrose pulmonar progressiva se
apresenta como a principal causa de morte, assim como o envolvimento cardiaco e
neuroldgico.*

O objetivo deste trabalho visa, assim, caracterizar as formas de apresentacao clinica desta
entidade, pelo que se propde realizar uma analise retrospetiva dos doentes com diagnoéstico de
sarcoidose, seguidos no servico de Pneumologia A do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra (CHUC), elencando as diferentes caracteristicas clinicas exibidas pelos doentes, e

efetuando a consequente anélise estatistica dos diferentes parametros analisados.



MATERIAIS E METODOS

O presente estudo baseia-se numa amostra de 79 doentes, com o diagnéstico de
sarcoidose, seguidos no Servico de Pneumologia A do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra (CHUC).

Foram solicitados ao arquivo central e analisados os processos clinicos consecutivos de
79 doentes, que constituiram a amostra, com recolha de entre a informacdo disponivel, dos
dados considerados relevantes. Os dados recolhidos incluiram: idade, género, raga, historia de
tabagismo (fumador ativo; ndo fumador; ex-fumador), sintomas & apresentacdo, Orgaos
envolvidos, estadio radiolégico, resultados das provas de funcdo ventilatéria (PFV), valores
séricos da enzima de conversdo da angiotensina (SACE), de calcio sérico e, ainda, opgédo
terapéutica instituida.

A carga tabagica foi calculada em unidades maco ano (UMA), obtida através da
multiplicagdo do nimero de macos de tabaco fumados durante um dia, pelo numero total de
anos enquanto fumador.

O estadio radiologico foi obtido através da consulta da radiografia do térax de todos os
doentes em estudo e a classificagdo foi definida com base no estadiamento de Scadding.

Os dados obtidos foram registados numa base de dados recorrendo ao Microsoft Excel
2013.

Foi efetuada uma andlise estatistica descritiva sumaria, usando o programa IBM SPSS
Stastistics 22. Para variaveis continuas foram calculadas média e desvio-padrdo. As variaveis
categoricas foram descritas através de percentagem. Para comparacgédo de variaveis nominais,
foi usado o teste ndo paramétrico qui-quadrado. Para comparacdo de médias de variaveis
quantitativas foi usado o teste paramétrico t student. O valor de significancia estatistica (p) foi

definido como inferior a 0,05.



RESULTADOS

No presente estudo, foram selecionados 79 doentes com o diagndstico confirmado de
sarcoidose. Dessa amostra, 36 (45,6%) eram homens e 43 (54,4%) eram mulheres, todos de
raca caucasiana. A média de idades, na altura do diagndstico, rondou os 41,67+13,18 anos,
tendo o doente mais novo 18 anos e o mais velho 71 anos.

A média de idades entre os doentes do sexo masculino foi de 41,31+12,85 anos, enquanto

que a média de idades entre o sexo feminino foi de 41,98+13,59 anos.

Idade
29.1%
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| |
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Gréfico 1: Faixas etarias dos doentes (em anos) no momento da apresentacdo clinica, com diagnéstico de
sarcoidose.

Sessenta e quatro doentes (81,0%) nunca foram fumadores, sendo que 9 (11,4%)
revelaram ser fumadores ativos (0 consumo minimo apurado de entre os fumadores foi de 2
UMA), 5 (6,3%) eram antigos fumadores (todos eles h4 mais de 5 anos) e apenas 1 (1,3%)

revelou ser fumador ocasional.



Sintomas e sinais constitucionais (astenia, anorexia, perda de peso, febre e sudorese)
estavam presentes em 32 doentes (40,5%) na altura do diagndstico, que associadamente com a
dispneia (25,3%) e a tosse (20,3%), constituiram os sintomas mais comuns a apresentacao.
Dezasseis (20,3%) pacientes ndo apresentaram qualquer sintoma ou sinal & apresentagédo, sendo
o diagndstico, na maioria, feito com base num achado incidental numa radiografia do torax.
Eritema nodoso (13,9%), artralgias (12,7%), toracalgia (7,6%), uveite (5,1%) e adenopatias
(3,8%) seguiram-se na lista de sintomas e sinais mais comuns a apresentacdo. Lesdes cutaneas
ndo especificas, mialgias, alteracdes da visdo ndo especificas e quadro de infe¢do respiratoria
superior estavam presentes em 2 doentes (2,5%), respetivamente. Pneumonia, pieira, solugos,

gastrite e paralisia facial esquerda estavam presentes em 1 doente (1,3%), respetivamente

(Tabela 1).
Sintoma n %o
Sintomas constitucionais 32 405
Dispneia 20 253
Tosse 16 203
Eritema nodoso 11 139
Artralgias 10 127
Toracalgia ] 7,
Iveite 4 5.1

Adenopatias periféricas 3 3.8
Lesdes cutineas nio especificas 2 25
Mialgias 2 25
Alteracies da visio 2 25
Infeciio respiratoria superior 2 2.5
Solucos 1 1.3
Piecira 1 1.3
Paralisia facial 1 1,3
Pneumonia 1 1.3
Gastrite 1 1.3
Assintom aticos 16 203

Tabela 1: Frequéncia e percentagem dos sinais e sintomas a apresentacéo.

O pulmao foi o 6rgdo mais frequentemente acometido na amostra em estudo, estando

envolvido em cerca de 73 doentes (92,4%) na altura do diagndstico, seguindo-se o
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envolvimento ganglionar (77,2%), pele (21,5%), olho (16,5%), figado (6,3%), articulacBes
(5,1%) e baco (2,5%). Em 1,3% estavam envolvidos o sistema nervoso, coragao, estdmago,

ovarios e parotidas, respetivamente (Grafico 2).

Orgaos

Pulmio | [92.4%

Génglios linfiticos | 77.2%
Pele [ 21.5%
oo [T 16.5%
Figado [ 6.3%

Articulacdes I:l 5.1%

Baco [ 2.5%
Neurologico D 1,3%
ovarios [] 1.3%
Estomago D 1,3%
Coragio [] 1.3%

Parétidas D 1,3%

Gréfico 2: Percentagem de drgaos envolvidos.

Quanto ao estadio radiologico, de acordo com a radiografia do térax dos doentes em
estudo, 6 doentes (7,6%) encontravam-se no estadio 0, 26 (32,9%) no estadio I, 35 (44,3%)

encontravam-se no estadio 1, 7 (8,9%) no estadio Ill, e 5 (6,3%) no estadio IV (Gréafico 3).

11



Estadiamento Radiologico
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Grafico 3: Percentagem de doentes em cada estadio radiol6gico, baseado no estadiamento de Scadding.

Dos 35 doentes que se encontravam no estadio Il (o estadio mais frequentemente
encontrado), 20 eram do sexo masculino e 15 do sexo feminino, em oposicdo ao estadio |
(segundo estadio mais frequentemente encontrado), em que a maioria dos doentes era do sexo
feminino. No estadio 4, 0 mais grave e irreversivel, a maioria dos individuos pertencia ao sexo

feminino (Tabela 2).

Estadio radioldgico

0 | I 1l v oo owl
5 17 15 2 4 43
SexX0 1 9 20 5 1 36
Total 6 26 35 7 5 79

Tabela 2: Comparacéo entre sexos e estadio radioldgico dos doentes, a apresentagéo clinica.

Da amostra de 79 doentes em estudo, 23 (29,1%) apresentavam alteracGes nas PFV, sendo
o0 padréo obstrutivo encontrado em cerca de 9 doentes (11,4%), o padrdo restritivo em 5 (6,3%)
e 2 (2,5%) apresentavam um padrdo misto. A capacidade de difusdo do mondxido de carbono

(DLCO) encontrava-se diminuida em 7 (8,9%) doentes. Um doente (1,3%) a apresentacdo
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manifestava um quadro de hipertensdo pulmonar. Dos 9 doentes (11,4%) com padrdo
obstrutivo, 6 apresentavam-se no estadio I do estadiamento de Scadding.

Vinte e nove doentes (36,7%) apresentaram valores elevados de SACE (para valores de
referéncia entre 8 e 52 U/L) e 6 (7,6%) apresentaram valores de célcio sérico elevados (para
valores de referéncia entre 8,5 a 10,5 mg/dl).

Trinta e sete doentes (46,8%) iniciaram terapéutica com corticosterdides, logo apés o

diagndstico.

Estadio radiologico

0 | I 1 fgo R
Terapeutica NE© 3 14 22 2 1 42
Sim 3 12 13 5 4 37
Total 6 26 35 7 5 79

Tabela 3: Comparacéo entre o grupo de doentes que iniciou terapéutica e o que nao iniciou, de acordo com o
estadio radioldgico a apresentacao clinica.
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DISCUSSAO

No presente estudo, de acordo com o que se tem vindo a observar em estudos anteriores,
verificou-se um predominio de mulheres (54,4%) atingidas pela doenca, embora em menor
numero do que em estudos como o do ACCESS (A Case Control Etiologic Study of Sarcoidosis)
Research Group, em que a diferenca de genero se revelou muito mais notdria, sendo que 63,6%
dos doentes em estudo com o diagndstico de sarcoidose pertenciam ao sexo feminino.?

Relativamente a idade de apresentacdo da doenca, verificou-se uma média de idades de
41,67+13,18 anos, 0 que esta de acordo com o observado em séries anteriores.*® O grupo etério
com idades compreendidas entre os 40 e 49 anos foi 0 grupo com maior nimero de doentes
com o diagnostico de sarcoidose, incluindo 23 individuos, seguindo-se o grupo etério
compreendido entre os 30 e os 39 anos, com cerca de 18 doentes (Figura 1). Frequentemente
tem-se observado em estudos publicados, um segundo pico de ocorréncia da doenca em
individuos com idade superior a 50 anos, predominantemente em mulheres, facto que nédo se
verificou nesta amostra. No trabalho realizado pelo ACCESS, a média de idades a data do
diagndstico da doenca foi superior na populagdo feminina,® ao contrario do que se verificou
aqui, em que a média de idades a apresentacdo clinica ndo mostrou diferencas significativas
entre os dois sexos (41,98+13,59 para o sexo feminino e 41,31+12,85 para 0 sexo masculino).

No estudo em questdo, 81,0% dos doentes revelaram nunca terem sido fumadores, 11,4%
apresentaram-se como fumadores ativos e 6,3% como antigos fumadores. Estes Gltimos dados
(fumadores ativos e antigos fumadores) séo relativamente inferiores ao observado em estudos
anteriores.’ O efeito bioldgico do tabaco na apresentacdo clinica da Sarcoidose é um tdpico
controverso. Alguns autores demonstraram que os doentes com diagnostico da doenga que
fumam ativamente, apresentam mais frequentemente alteracdes do tipo obstrutivo nas PFV e

uma menor DLCO do que os ndo fumadores,*? facto que ndo se verificou no estudo em questio.
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A sarcoidose é uma doenca que se caracteriza por uma enorme variedade clinica, variando
de acordo com diferentes populacBes e etnias. A exemplo disso, no Japdo é muito mais
frequente o envolvimento ocular e cardiaco comparativamente com as regifes Ocidentais.
Alguns autores tém evidenciado o papel do meio ambiente na origem da doenca, que associado
a uma predisposicdo genética, torna esta uma doenca multifatorial. Inclusive, alguns HLA
foram ja relacionados com diferentes formas de apresentacio e progndstico da doenca.*3

Sintomas constitucionais como febre, astenia e perda de peso tém sido observados em
cerca de um terco dos doentes,* um pouco inferior ao verificado no estudo presente, em que
cerca de 40,5% dos doentes apresentaram queixas de pelo menos um sintoma constitucional
como febre, sudorese noturna, perda de peso, astenia ou anorexia. A sarcoidose é uma causa
frequentemente negligenciada de febre de origem desconhecida. Nestes doentes, a febre tende
a ser baixa, mas pode raramente atingir temperaturas altas, em torno dos 39/40°C. A perda de
peso é geralmente limitada a 2 a 6kg nos 12 meses precedentes a apresentacio da doenca.*

Em séries anteriores, sintomas pulmonares como dispneia, tosse e toracalgia revelaram-
se os sintomas de apresentagdo mais comuns,®*1° facto que n&o se verificou no presente estudo
em que os sintomas constitucionais (40,5%) se revelaram como sendo 0s mais prevalentes. De
entre os sintomas respiratorios, a dispneia apresentou-se como o sintoma mais comum, em cerca
de 25,3% dos doentes, seguido pela tosse e pela toracalgia, em cerca de 20,3% e 7,6% dos
doentes, respetivamente.

Embora a doenca afete mais frequentemente o paréngquima pulmonar, ela pode também
envolver as vias respiratorias (laringe, traqueia e brénquios) originando diferentes tipos de
sintomas consoante o local envolvido.* Quando ocorre envolvimento das vias respiratorias mais
superiores, como a laringe e a traqueia, podem ocorrer sintomas como tosse, pieira, estridor e
hemoptises, assim como foi observado num dos doentes da presente amostra, que se apresentou

com pieira como o principal sintoma ao diagnostico. Ja no envolvimento das vias respiratdrias
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mais baixas, como o0s bronquiolos e parénquima pulmonar, os doentes apresentam
frequentemente um quadro de dispneia.'*

Segundo a literatura publicada, entre os sintomas extrapulmonares mais frequentemente
observados temos o eritema nodoso, artralgias e sintomas oculares,>1®%® semelhante ao que
acontece na nossa amostra, em que o eritema nodoso se apresentou em 13,9% dos doentes, as
artralgias em 12,7%, a uveite em 5,1% e as alteracGes da visdo em 2,5%.

No estudo do ACCESS, 8,2% dos doentes apresentaram-se com eritema nodoso, enquanto
que nesta amostra 13,9% se apresentaram com esse mesmo sintoma. O lupus pernio ndo foi
observado em nenhum dos casos em estudo, contudo constatou-se a presenca de lesdes cutaneas
ndo especificas em 2,5% dos doentes. O eritema nodoso manifesta-se como nddulos dolorosos
localizados a parte anterior dos membros inferiores ou superiores, representando na maior parte
dos casos uma apresentacdo aguda da doenca, ocorrendo remissdo geralmente em 6 a 8
semanas. Ja o lUpus pernio consiste na presenca de placas duras e violaceas localizadas a regido
malar e nariz, incluindo a mucosa nasal; esta geralmente associado a uma forma cronica da
doenca e a remissdo € rara, sendo as lesbes frequentemente desfigurantes, danificando os
tecidos moles envolventes e as estruturas 6sseas, levando a ulceragdo nasal e a perfuragdo do
septo.*® Embora ndo patognomonicos de sarcoidose, o eritema nodoso e o ltpus pernio sio
condicdes importantes que representam uma pista valiosa para o diagndstico.® Um estudo de
Mert et al., realizado com base em 100 doentes com eritema nodoso, concluiu que em cerca de
10% dos casos, a sarcoidose estava na origem do quadro.'’

O envolvimento articular na sarcoidose pode ser agudo e transiente ou entdo, cronico e
persistente. As articulagcdes mais comummente afetadas sdo os joelhos, sequidos dos tornozelos,
cotovelos, punho, metacarpo e metatarso-falangicas.*

O envolvimento ocular ocorre com grande frequéncia e qualquer parte do olho pode ser

afetada. A uveite é a lesdo ocular mais comum, manifestando-se por lacrimejo, fotofobia e dor,
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embora em cerca de um ter¢o dos doentes possa ser completamente assintomatica. A inflamacgéo
é geralmente bilateral e 0 segmento anterior esta envolvido em cerca de 70 a 85% dos casos. O
envolvimento do segmento posterior ocorre muito menos frequentemente e esta associado a um
maior risco de envolvimento do sistema nervoso central. A uveite anterior aguda cessa
espontaneamente ou ap6s aplicacdo tdpica de corticosterdides, enquanto que a uveite crénica
pode levar a formagdo de aderéncias, com consequente glaucoma, catarata e cegueira.**°

Alguns sintomas menos tipicos foram observados no presente estudo, como é o caso da
paralisia facial observada num doente desta amostra. Sintomas neuroldgicos podem afetar cerca
de 5% dos doentes com sarcoidose. A inflamagdo granulomatosa pode envolver qualquer
estrutura do sistema nervoso, desde nervos cranianos, nervos periféricos até ao parénquima
cerebral, sendo na maioria das vezes assintomatica, como sugerem alguns estudos post mortem
realizados por bidpsia. Os nervos cranianos sao a estrutura nervosa envolvida na maior parte
dos casos, mais frequentemente o nervo facial, seguido pelo nervo 6tico e vestibulococlear,
embora qualquer par craniano possa ser atingido.'® O envolvimento do nervo facial traduz-se
geralmente, por uma paralisia facial, frequentemente bilateral, sendo uma indicacdo para
terapéutica com corticoesterdides e potencialmente para uma terapéutica mais agressiva com
imunossupressores. 8

No estudo realizado pelo ACCESS, a percentagem de orgaos envolvidos revelou-se
semelhante ao encontrado na presente amostra, sendo que os pulmdes se revelaram como o
orgdo mais frequentemente afetado, em 92,4% dos casos. De seguida, encontraram-se 0s
ganglios linfaticos, envolvidos em 77,2% dos doentes, percentagem relativamente superior ao
observado em estudos anteriores. A pele, o olho e o figado seguiram-se na amostra em quest&o,
com resultados semelhantes aos encontrados nas séries ja referidas.®*°

A classificacdo da sarcoidose continua a basear-se na radiografia do torax, segundo o

estadiamento de Scadding. O estadio 0 corresponde a uma radiografia do térax sem alteracdes;
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o estadio | corresponde a presenca de linfadenopatias hilares bilaterais; no estadio Il, as
linfadenopatias hilares bilaterais adiciona-se a presenca de infiltrados pulmonares; j& o estadio
I11 refere-se ao achado isolado de infiltrados pulmonares; e, por fim, o estadio IV corresponde
a fibrose pulmonar.* No presente estudo, o estadio 1l foi o mais frequentemente encontrado,
correspondendo a 44,3% dos doentes, semelhante ao observado em séries anteriores,?® mas néo
compativel com outros estudos como o ACCESS, em que o estadio | se revelou como 0 mais
prevalente.®> O estadio radioldgico esta diretamente relacionado com a gravidade e o
progndstico da doenca. Sabemos que remissdo espontanea acontece em cerca de 55% a 90%
dos doentes com estadio I, em 40% a 70% no estadio I, em 10% a 20% no estadio 111 e em 0%
dos doentes no estadio IV, em que ja existe fibrose pulmonar instalada, e por isso, irreversivel.
Nesta amostra ndo se verificaram diferencas em relagdo ao sexo, do estadio apresentado (p >
0,05), ou seja, ndo houve uma predominancia para um determinado sexo apresentar estadios
mais ou menos avangados. Pelo contrério, em estudos anteriores encontrou-se uma tendéncia
para 0 sexo masculino apresentar estadios mais avangados no momento da apresentacao clinica,
observados na radiografia do torax.*°

As PFV encontraram-se alteradas em 29,1% dos doentes em estudo, sendo o padrdo
obstrutivo o mais frequentemente encontrado, correspondendo a 11,4% do total de doentes.
Este achado é compativel com o observado em estudos anteriores.>?° De seguida, encontrou-
se 0 padréo restritivo em 6,3% dos doentes e o padrdo misto em 2,5%. A DLCO revelou-se
alterada em 8,9% dos doentes. O padréo restritivo é explicado pela reducdo no volume
pulmonar secundaria a inflamacdo presente no parénquima pulmonar, com desenvolvimento
consequente de fibrose. O padrédo obstrutivo pode ser secundario a inflamacéo irreversivel das
vias aéreas, a lesbes endobronquicas, a estreitamento das vias aéreas secundario a compressao
extrinseca por linfadenopatias ou a estenose bronquica cicatricial num estadio avancado.*?

Contudo, ndo se encontrou uma diferenca estatisticamente significativa (p > 0,05), quando se
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comparou se os doentes que apresentavam alteracGes nas PFV apresentariam estadios
radiograficos mais avancados.

Em 36,7% dos doentes da presente amostra foram encontrados niveis de SACE elevados,
uma percentagem relativamente inferior ao observado em estudos anteriores.’® A enzima de
conversdo da angiotensina é produzida nas células epitelidides do granuloma sarcdide e 0s seus
niveis séricos refletem a atividade deste. Embora, a determinacgéo dos niveis de SACE seja um
teste bastante especifico, ndo o é o suficiente para ser usado no diagnostico de sarcoidose,
podendo esta enzima estar elevada em muitas outras condi¢Ges, como a tuberculose, infecdes
fangicas, hipertiroidismo e doenca de Gaucher. A determinacdo dos niveis de SACE pode ser
usada como um fator a favor ou contra o diagndéstico da doenca, ndo servindo isoladamente
para confirmar ou excluir o diagndstico.®2122

A elevagdo dos niveis de célcio sérico ocorreram em 7,6% dos doentes em estudo,
resultado compativel com o observado em séries anteriores.'® Esta anormalidade deve-se a
producdo desregulada de calcitriol pelos macréfagos e granulomas ativos. Uma elevagéo
persistente e ndo detetada dos valores de céalcio sérico e urindrio pode resultar em
nefrocalcinose, calculos urinarios e faléncia renal.*

Na amostra em questdo, 46,8% dos doentes iniciaram terapéutica imediatamente apds o
diagnostico de sarcoidose, sendo que a maioria dos que iniciou terapéutica apresentava um
estadio radiolégico mais avancado (p < 0,05), ou seja, estadio Il ou IV (Tabela 3). Em todos
0s casos, foram utilizados corticosteroides como farmaco inicial. Estes dados revelaram-se mais
baixos do que os observados em séries anteriores, em que a percentagem de doentes que
iniciaram tratamento logo ap6s o diagndstico ultrapassou os 60%.'°2° Contudo, ha que ter em
conta que sendo este um estudo retrospetivo e havendo falhas de informacdo nos processos
consultados, nomeadamente a falta de registos em relacdo a instituicdo de terapéutica, estes

resultados poderao estar enviesados.
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O objetivo do tratamento visa sobretudo o controlo sintomatico e da atividade da doenca,
podendo ocorrer recidiva das manifestacdes apds a interrupgcao do farmaco. Os corticosteroides
continuam a ser a primeira linha na terapéutica da sarcoidose. E importante ponderar a relago
risco/beneficio ao iniciar a terapéutica, tendo em conta os potenciais efeitos secundarios de uma
corticoterapia intensiva e prolongada. Posto isto, as principais indicacGes para terapéutica
sistémica prendem-se com o risco de faléncia organica ou vital, sendo elas a doenga pulmonar
sintomética progressiva, doenca cardiaca, doencga neuroldgica, além de doenca ocular sem
resposta a terapéutica local, hipercalcémia, doenca pulmonar com infiltrados persistentes ou
deterioracdo progressiva da fungdo pulmonar, assim como, outras situacGes de envolvimento

extrapulmonar sintomatico e/ou progressivo (Tabela 4).2232

ABSOLUTAS

Risco de faléncia orginica ou vital

- Doenca pulmonar sintomatica progressiva

- Doenca cardiaca

- Doenca neuroligica

Doenca ocular sem resposta a terapéutica local

Hipercalcémia sintomatica

Doenca pulmonar com infiltrados persistentes ou deterioracio progressiva da funcio pulmonar
Outras situacdes de envolvimento extrapulmonar sintomatico/progressivo

RELATIVAS

Doenca cutinea desfisurante

Doenca endobronguica ou laringea com obstrucio significativa sem resposta a terapéutica
topica

Manifestacoes osteoarticulares e musculoesqueléticas graves

Envolvimento medular sintomitico

Doenca renal on hepitica com risco vital

Tabela 4: IndicagOes para inicio de terapéutica. Adaptada de “Cemlyn-Jones, Jessica; Gamboa, Fernanda;
Teixeira, Luisa; Bernardo, Jodo; Robalo Cordeiro, Carlos. Sarcoidose: Uma forma rara de apresentacéo. Revista
Portuguesa de Pneumologia 2009, XV.”.

Apesar dos resultados obtidos, este estudo apresenta algumas limitagGes. A primeira
refere-se ao fato de este ser um estudo retrospetivo, e como tal, ndo foi possivel delinear um
projeto inicial de recolha de dados, que tornaria o estudo mais fiavel e homogéneo. Em segundo
lugar, tendo em conta que a base de dados foi obtida a partir da consulta dos processos

manuscritos dos doentes em estudo, a recolha de todos os dados revelou-se dificil, devido a
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falta de informacéo e sistematizacdo em muitos deles, para além da falta de uniformidade, que
enviesa a comparagéo entre os doentes em questdo. Em terceiro, temos o facto de a amostra ser
pequena, ndo apresentando variedade inter-racial, o que dificulta a comparacéo e extrapolacéo
para outras populacGes de paises diferentes. Em quarto lugar, a avaliagdo do envolvimento
orgadnico ndo foi estandardizada, e em muitos casos ndo foi confirmada por exames
complementares de diagnostico, sendo muitas vezes, extrapolada a partir dos sintomas
apresentados. Por Gltimo, sendo um estudo retrospetivo e que visa caracterizar a doenca
essencialmente na altura do seu diagndstico, ndo foi possivel ter acesso ao seguimento dos

doentes e a percentagem de doentes nos quais ocorreu a remissdo da mesma.
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CONCLUSAO

A sarcoidose € uma doenca multissistémica caraterizada por uma grande variedade
clinica.

Apesar de todas as limitagOes apresentadas, nomeadamente a falta de diversidade inter-
racial na amostra em estudo, os resultados obtidos n&o apresentaram diferencas significativas
em comparagdo com estudos anteriores de grande dimensao.

A importancia deste estudo prende-se sobretudo, com a obtencdo das caracteristicas
epidemioldgicas da sarcoidose no nosso pais, que poderdo auxiliar na compreenséo da doenga

em Portugal.
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