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Resumo

Introducdo: A sarcoidose apresenta-se como uma doenca granulomatosa de causa
desconhecida. Embora multissistémica, o envolvimento pulmonar é caracteristico. Manifesta-
se habitualmente em individuos caucasianos com idades compreendidas entre os 25 e o0s 40
anos de idade, mas ndo € raro 0 seu surgimento em idades superiores ou iguais a 50 anos.
Estudos que avaliem a progressdo da patologia neste grupo de doentes sdo escassos.

Objetivo: Analisar as caracteristicas clinicas da sarcoidose em doentes com idade ao
diagnostico igual ou superior a 50 anos, comparando-as com as de doentes em idade de
apresentacdo tipica e avaliando a progressdo funcional e radiol6gica em ambos 0s grupos.
Materiais e métodos: Estudo descritivo retrospetivo, numa amostra de doentes com
diagnostico de sarcoidose, seguidos no Servico de Pneumologia do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, incluidos em dois grupos para fins de comparacao - doentes com
idade ao diagnostico superior ou igual a 50 anos (21 doentes) e com idades compreendidas
entre os 20 e os 40 anos (37 doentes). A informacdo foi obtida pela consulta dos processos
clinicos e a analise estatistica realizada com o IBM SPSS 19.

Resultados: As médias de idade ao diagndstico foram de 30,70+5,22 anos e de 58,76+7,12
anos, com uma preponderancia do sexo feminino no grupo com idade mais avancada (57,1%
versus 54,1%). Neste grupo, nenhum doente estava assintomatico a apresentagdo, ao contrario
de 27% dos doentes mais jovens. Os sintomas constitucionais foram os mais frequentes a
apresentacdo, a par com a dispneia, no grupo de doentes mais velhos. O estadio Il foi
encontrado em 52,4% dos doentes mais velhos. No segundo grupo, o estadio predominante foi
o Il (40,5%). Verificou-se maior utilizacdo de corticoterapia sistémica nos doentes jovens
(51,4% versus 47,6%). Apos exclusdo de 16 doentes jovens e 10 doentes mais velhos por

auséncia de follow-up, concluiu-se que, dos doentes mais velhos, 27,3% sofreram



agravamento funcional ventilatorio, comparativamente aos 9,5% do segundo grupo. No grupo
de estudo, o estadio radiologico agravou em 45,5% dos doentes, sem nenhum doente a
apresentar melhoria. Ja no grupo de doentes mais jovens, 52,4% mantiveram-se estaveis e
14,3% apresentaram descida do estadio radioldgico (follow-up médio de 11,3 anos).
Conclusao: A forma de manifestacdo da sarcoidose depende da idade ao momento do
diagnostico. As conclusfes encontradas ndo sdo expressivamente dispares das apontadas por
estudos anteriores, embora sugiram um curso clinico mais gravoso em doentes com
diagnostico em idade mais avancada. S4o necessarios estudos que avaliem a gravidade da
progressdo da doenca em funcdo do momento do diagndstico.

Palavras-chave: sarcoidosis*/epidemiology, sarcoidosis*/therapy, sarcoidosis*/age.



Abstract

Background: Sarcoidosis presents as a granulomatous disease of unknown cause. Although
multisystemic, pulmonary involvement is characteristic. It is commonly found in caucasians
aged 25-40 years, but it is not uncommon in individuals aged 50 years or older. Studies
assessing the progression of the disease in this group of patients are scarce.

Objective: To analyze the clinical features of sarcoidosis in a sample of patients aged 50
years or older, comparing to those at a typical age of presentation, and assessing the
functional and radiological progression in both groups.

Methods: A descriptive study involving a sample of patients diagnosed with sarcoidosis
followed in the Pulmonology Department of Coimbra’s University Hospital Center. Two
groups were compared, one with patients aged 50 years or older (21 patients) and another
with patients presenting with ages between 20 to 40 years (37 patients). The data was
obtained from the clinical records and the statistical analysis was performed with IBM SPSS
19.

Results: Mean ages at diagnosis were 30,70+5,22 years and 58,76+7,12 years, with the
proportion of women being higher in the late-onset group compared to the young-onset group
(57,1% versus 54,1%). Every elderly patient was symptomatic at the time of diagnosis,
whereas fortuitous discovery was common in the young (27%). Constitutional symptoms
were the most frequent form of presentation in the late-onset group, along with dyspnea.
Radiographic stage Il disease was present in 52,4% of the elder patients. In the younger
group, radiographic stage 1l was predominant (40,5%). Among the young-onset group, 51,4%
of the patients received systemic corticosteroid therapy, comparing to 47,6% in the late-onset
group. In the elderly, 27,3% of the patients had worsening of pulmonary function, comparing
to 9,5% in the young-onset group. In the late-onset group, the radiological stage worsened in
45,5% of the patients, without any patient showing improvement. In the young-onset group,
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52,4% remained stable and in 14,3% of the patients the radiological stage decreased (mean
follow-up of 11,3 years). Patients without follow-up data were excluded from this analyses
(16 young patients and 10 elder patients).

Conclusion: Sarcoidosis has different characteristics in the elderly from younger patients.
The findings are not significantly different from those reported in previous studies, although
they suggest a more critical clinical course in the late-onset group. Further studies are
necessary to assess the severity of the progression of the disease in late-onset patients.

Key words: sarcoidosis*/epidemiology, sarcoidosis*/therapy, sarcoidosis*/age.



Introducéo

A sarcoidose apresenta-se como uma doenga granulomatosa, multissistémica e de
causa desconhecida. A sua incidéncia esté estimada entre 15,3 e 21,7 por 100000 individuos,
predominando em caucasianos e entre 0s 25 e o0s 40 anos de idade. Apesar disto, ndo € rara
em doentes com idade igual ou superior a 65 anos, estando a incidéncia anual neste grupo
estimada em cerca de 10 casos por cada 100000 habitantes, sendo que em cerca de 30% dos
casos surge em individuos com mais de 50 anos.!

Apesar de poder afetar qualquer 6rgdo ou sistema, em aproximadamente 90% dos
doentes verifica-se um atingimento dos pulmdes ou dos ganglios linfaticos associados.® O
envolvimento pulmonar é preferencialmente bilateral e assimétrico, com predominio nos
lobos superiores.® A localizagdo extrapulmonar é encontrada em 30% dos doentes. Em 25%
dos casos, identifica-se localizacdo cutanea ou ocular, sendo o olho apontado como o terceiro
6rgdo mais frequentemente envolvido pela doen¢a, com uma frequéncia de atingimento que
varia entre 10 e 60%. Alguns estudos definem o abddémen, incluindo o figado, baco, arvore
biliar, peritoneu e linfaticos, como a localizacdo extrapulmonar mais frequentemente
reportada.?

Apresenta um curso clinico variavel e pode exibir diferentes manifestacfes torécicas e
extratoracicas no decurso da sua historia natural. Assim, deve ser considerada no diagnostico
diferencial com outras patologias sistémicas e/ou pulmonares. Considera-se que 0s sintomas
mais comuns em doentes com sarcoidose pulmonar s3o a tosse ndo produtiva e a dispneia.*®
Verificam-se, também com frequéncia, sintomas sistémicos, nomeadamente fadiga ou dor, e
artralgias. Esta sintomatologia determina um impacto por vezes marcado na qualidade de vida
dos doentes, sendo as mulheres quem mais reporta os sintomas.*

A existéncia de determinadas caracteristicas clinicas tipicas mas nédo especificas desta
patologia, torna o seu diagndstico de exclusdo.® A patologia ¢ frequentemente detetada
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durante a avaliacdo de doentes com sintomas inespecificos, como tosse ou dispneia, ou
acidentalmente durante avaliacbes de rotina.” Os achados radioldgicos mais frequentes ao
diagndstico sdo a presenca de adenopatias hilares e infiltrados pulmonares.® O diagnostico €,
assim, estabelecido com base na clinica e achados radioldgicos, sendo essencial a
comprovacao histologica de granulomas epitelidides ndo caseosos e a exclusdo de outras
doencas com padrdo semelhante. Em alguns casos, pode ser feito um diagndstico presuntivo
com base em caracteristicas clinico-radiolégicas, podendo dispensar a comprovacao
histoldgica, como na presenca de adenopatias hilares bilaterais numa radiografia toracica de
um doente assintomatico, na Sindrome de Léfgren ou na Sindrome de Heerfordt.®

A radiologia convencional permanece como um elemento de referéncia para a
classificagdo e consequente estratificagdo do progndstico.® No que respeita a decisio de
iniciar terapéutica, estd dependente da gravidade e da localizacdo da doenca e da potencial
resposta a terapéutica e sua eventual toxicidade, apresentando-se o0s corticosteroides como a
principal op¢ao para o controlo sintoméatico da patologia.®

A sua causa permanece desconhecida. E, no entanto, reconhecido o papel da exposicdo
a agente ambientais e ndo ambientais num individuo geneticamente suscetivel. Desta
interacdo resulta a ativacdo do sistema imunitario, com consequente formacao de granulomas
ndo necrotizantes, lesdo caracteristica desta patologia. A eventual perpetuacdo desta
inflamacédo, associada a um fundo genético ou defeitos imunitarios predisponentes, pode
resultar em fibrose. A exposicdo a determinados agentes microbioldgicos, como o
Propionibacterium, esta descrita como podendo desencadear a formacao de granulomas num
doente predisposto.” E, também, possivel encontrar um clustering sazonal, com preferéncia
para 0 surgimento da patologia na primavera*®, e um clustering ocupacional*, com risco

aumentado nos trabalhadores da area da saude. Pode até arrogar-se que as diferentes formas



assumidas pela patologia estejam relacionadas com os diferentes tipos de desencadeante e as
alteracdes imunologicas presentes.

A sarcoidose apresenta, em geral, um progndstico favoravel, com uma taxa de
mortalidade situada entre 1 e 5%.*° Verifica-se um curso cronico e progressivo da doenca em
10 a 30% dos casos. A remissdo espontanea ocorre em cerca de dois tercos dos doentes,
diminuindo esta ocorréncia nos estadios mais avancados da doenca. Contudo, cerca de 10 a
20% dos doentes apresentam sequelas permanentes.®

Apesar de se terem verificado progressos, muito é ainda desconhecido no que concerne
a sarcoidose. No que respeita a sarcoidose de inicio tardio, sdo ja conhecidas particularidades
na sua apresentacdo. Um estudo conduzido na Europa sugeriu que doentes mais velhos ao
momento do diagndstico tém menor probabilidade de se encontrar no estadio 1.° Posto isto, 0
presente estudo visa efetuar uma analise retrospetiva de doentes com o diagnostico de
sarcoidose efetuado aos 50 ou mais anos de idade, seguidos na consulta externa de
Pneumologia A do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra (CHUC), caracterizando
esta populacdo sob o ponto de vista demogréfico, clinico, funcional e imagioldgico. Far-se-a,
ainda, um estudo comparativo com doentes diagnosticados entre os 20 e 0s 40 anos, momento
tipico de apresentacdo. Para tal, comparar-se-a a progressao da patologia em ambos os grupos,
analisando dados colhidos ao momento do diagnéstico e durante o follow-up na amostra de

doentes com dados de reavaliagéo disponiveis.
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Materiais e métodos

O presente estudo baseia-se numa amostra de doentes com o diagnostico de
sarcoidose, seguidos no Servico de Pneumologia A do CHUC, tendo sido feita uma recolha
retrospetiva e aleatdria, e sendo constituidos dois grupos de doentes. No primeiro grupo
incluiram-se todos os doentes seguidos em consulta com diagnostico de sarcoidose e idade
igual ou superior a 50 anos a0 momento do diagndstico (21 doentes). No segundo grupo
foram incluidos todos os doentes seguidos em consulta com idade, ao momento do
diagnostico, compreendida entre os 20 e os 40 anos (37 doentes). Para efeitos descritivos,
considerar-se-a como grupo de estudo o primeiro grupo, ou seja, dos doentes mais velhos, e
como grupo controlo o segundo grupo, ou seja, dos doentes mais novos.

Requisitaram-se e analisaram-se 0s processos clinicos dos doentes incluidos nestes
dois grupos, colhendo-se, de entre a informacdo disponivel, os dados relevantes ao estudo.
Anotou-se a idade, sexo, raca, histéria de tabagismo (fumador ativo, ndo fumador ou ex-
fumador), sintomas a apresentacdo, 6rgaos envolvidos, estadio radioldgico, resultados das
provas de funcao ventilatoria (PFV) e terapéutica instituida.

A carga tabagica foi calculada em unidades-maco-ano (UMA), através do produto
entre 0 nimero de macos de tabaco fumados por dia e 0 nimero total de anos enquanto
fumador.

Para obter o estadio radioldgico, foram consultadas as radiografias do térax de todos
0s doentes da amostra e classificadas segundo o estadiamento de Scadding.

Os dados que se obtiveram foram registados numa base de dados em Microsoft Excel
2013.

Foi efetuada uma analise estatistica descritiva sumaria de ambos os grupos, usando o
programa IBM SPSS Statistics 19. Para varidveis continuas foram calculadas média e desvio-

padrdo. As varidveis categoricas foram descritas atraves de percentagem.
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Foi, depois, realizada uma andalise comparativa entre 0s dois grupos no que respeita a
gravidade de progressao da patologia, nomeadamente avaliando a progressdo dos resultados
das PFV e do estadio radiologico. Os resultados das PFV foram interpretados segundo os
critérios de resposta ao tratamento e de curso clinico estabelecidos para a Fibrose Pulmonar
Idiopética (FPI) e adotados em consenso internacional, para fins de comparacéo e avaliacdo
de progresso.® Para a analise comparativa da progressio, foram excluidos 16 individuos do
grupo de doentes mais jovens e 10 doentes pertencentes ao grupo com idade superior ou igual

a 50 anos por auséncia de informacao de reavaliagéo.
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Resultados

No presente estudo, foram selecionados 58 doentes com o diagndstico confirmado de
sarcoidose. Dessa amostra, obtiveram-se dois grupos de estudo. Apos analise descritiva das
caracteristicas da amostra ao momento do diagnostico, retirou-se que no grupo com idades
superiores ou iguais a 50 anos, 9 (42,9%) eram homens e 12 (57,1%) eram mulheres, todos de
raca caucasiana. A media de idades, na altura do diagndstico, rondou os 58,76+7,12 anos,
tendo o doente mais novo 50 anos e o mais velho 71 anos. No grupo com idades
compreendidas entre 20 e 40 anos de idade, 20 (54,1%) eram mulheres e 17 (45,9%) eram
homens, todos de raga caucasiana. A média de idades, na altura do diagnostico, foi de
30,704£5,22 anos, tendo 0 doente mais novo 22 anos e 0 mais velho 40 anos.

No grupo de doentes mais velhos, 16 (76,2%) nunca foram fumadores, sendo que 3
(14,3%) revelaram ser fumadores ativos (com um consumo minimo apurado de 40 UMA) e 2
(9,5%) eram ex-fumadores. No que respeita ao segundo grupo, 30 (81,1%) nunca foram
fumadores, 4 (10,8%) eram fumadores ativos (com um consumo minimo apurado de 7 UMA)
e 3 (8,1%) revelaram ser ex-fumadores.

O pulmao foi o 6rgdo mais frequentemente acometido em ambos os grupos, em 20
doentes (95,2%) com 50 anos ou mais e 36 (97,3%) doentes do grupo mais jovem. Seguiram-
se os ganglios linfaticos, com 19 (90,5%) doentes do grupo em estudo e 28 (75,7%) doentes
do grupo controlo. O envolvimento cutaneo esteve presente em 3 (14,3%) doentes com mais
idade e em 9 (24,3%) dos doentes mais jovens. O olho estava afetado em 4 (19%) doentes do
grupo de estudo e em 8 (21,6%) dos doentes mais jovens. As articulagdes estavam acometidas
tanto no grupo de estudo como no grupo mais jovem em, respetivamente, 3 (14,3%) e 2
(5,4%) doentes. O figado estava envolvido em 2 doentes de cada um dos grupos. Apenas um

doente com 50 anos ou mais apresentava envolvimento cardiaco. O mesmo se verificou para o

13



envolvimento gastrico. O envolvimento esplénico, neuroldgico e ovarico verificou-se apenas

no grupo mais jovem (2,7%).
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Gréfico 1: Distribuigdo percentual de envolvimento de 6rgdos nos dois grupos considerados

No que respeita a sintomatologia a0 momento do diagndstico, 10 (27%) dos doentes
do grupo com idades compreendidas entre os 20 e os 40 anos eram assintomaticos. A
dispneia, tosse, eritema nodoso e artralgias verificaram-se em 6 (16,2%) dos doentes. Trés
(8,1%) doentes deste grupo apresentaram-se com uveite. Dois (5,4%) doentes apresentaram-se
com toracalgia a0 momento do diagnostico. Adenopatias periféricas, lesdes cutaneas nao
especificas que ndo eritema nodoso, alteracbes da visdo, infecdo respiratoria superior e
paralisia facial verificaram-se com uma frequéncia de 2,7%. Comparativamente, no grupo de
doentes com idade superior ou igual a 50 anos, nenhum doente se apresentou assintomatico.
Em 33,3% dos doentes deste grupo 0s sintomas a apresentacdo consistiram em sintomas
constitucionais. O mesmo se verificou para a dispneia. A tosse verificou-se em 6 (28,6%)

doentes. Dois (9,5%) doentes apresentaram-se com eritema nodoso. Artralgias, toracalgia,
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adenopatias periféricas, lesdes cutaneas nao especificas que nao eritema nodoso, alteracGes da

visdo, pneumonia e gastrite verificaram-se em 4,8% dos doentes.

20-40 ANOS 20-40 ANOS =50 ANOS >50 ANOS
SINTOMAS A APRESENTACAO
(n) % (n) %
Sintomas constitucionais 16 43,2 7 333
Dispneia 6 16,2 7 33,3
Tosse 6 16,2 6 28,6
Eritema nodoso 6 16,2 2 9,5
Acrtralgias 6 16,2 1 4,8
Toracalgia 2 5,4 1 4,8
Uveite 3 8,1 0 0
Adenopatias periféricas 1 2,7 1 4,8
LesBes cutaneas ndo especificas 1 2,7 1 4,8
AlteracOes da visao 1 2,7 1 4,8
Infegdo respiratdria superior 1 2,7 0 0
Paralisia facial 1 2,7 0 0
Pneumonia 0 0 1 4,8
Gastrite 0 0 1 4,8
Assintomaticos 10 27 0 0

Tabela 1: Frequéncia e percentagem dos sinais e sintomas a apresentacao

No grupo de doentes mais velhos, o estadio radioldgico 0 foi encontrado em 1 doente
(4,8%), o estadio | em 6 doentes (28,6%), o estadio Il em 11 doentes (52,4%) e o estadio IV
em 3 (14,3%) doentes. O estadio Il ndo foi encontrado em nenhum doente deste grupo. Ja no
segundo grupo, 2 (5,4%) doentes encontravam-se no estadio 0, 13 (35,1%) no estadio I, 15

(40,5%) no estadio 11, 5 (13,5%) no estadio 11l e 2 no estadio IV.
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> 50 ANOS 20 - 40 ANOS
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Gréfico 2: Distribuicdo de doentes em cada estadio radiolégico nos dois grupos

Da amostra de 21 doentes com idade ao diagndstico igual ou superior a 50 anos, 13
(61,9%) ndo apresentavam alteracfes nas PFV. Nos restantes, o padrdo obstrutivo (definido
como VEMS/CVF <70% e diminuicdo variavel do VEMS) foi o mais frequentemente
encontrado, sendo objetivavel em 5 doentes (23,8%). O padréo restritivo (definido como uma
CVF ou CPT <80% do valor previsto) foi identificado em 2 (9,5%) doentes. A capacidade de
difusdo do mondxido de carbono (DLco) encontrava-se diminuida em 2 (9,5%) doentes,
sendo que num deles esta diminuicdo era a Unica alteracdo ventilatoria. No que respeita ao
grupo mais jovem, 31 (83,8%) doentes ndo apresentavam alteracfes funcionais. Trés (8,1%)
apresentaram-se com um padrdo obstrutivo. Foi registado um doente com padrdo restritivo e
outro com padrdo misto. Em trés (8,1%) verificou-se uma diminui¢cdo da capacidade de
difusdo do mondxido de carbono (DLco), sendo que num deles esta diminui¢do era a unica
alteracdo ventilatoria.

No que respeita a necessidade de terapéutica, no grupo de doentes com mais idade, 11
(52,4%) ndo se encontravam medicados para a patologia. Ja 10 (47,6%) efetuaram
corticoterapia sistémica. Verificou-se, no segundo grupo, que 18 (48,6%) doentes ndo

realizaram qualquer tipo de terapéutica cronica. Por outro lado, 19 (51,4%) doentes
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necessitaram de corticoterapia sistémica. Ndo foram introduzidas outras classes de farmacos
em nenhum doente pertencente a amostra.

Analisaram-se, comparativamente, os dois grupos, apés exclusdo de doentes por
auséncia de follow-up. No grupo de doentes mais jovens analisaram-se 21 doentes e no grupo
com idades mais avancadas 11 doentes. Os parametros que se compararam pretenderam
avaliar a progressdo da doenca pulmonar, pela sua repercussdo funcional e imagiologica.

Desta analise obteve-se que, dos doentes com idade superior ou igual a 50 anos, 27,3%
sofreram agravamento das PFV, 54,5% ndo revelaram alteracdes e 18,2% melhoraram o seu
resultado. No que respeita ao segundo grupo, 9,5% agravaram, 76,2% ndo apresentaram
alteracdes e 14,3% melhoraram.

Em relacdo ao envolvimento radioldgico, no grupo de estudo verificou-se que 5
(45,5%) doentes apresentaram subida do estadio radiologico, enquanto 0s restantes
mantiveram estabilidade imagioldgica. No grupo dos mais novos, foi verificado aumento do
estadio radiologico em 7 (33,3%) doentes, estabilidade imagioldgica em 11 (52,4%) e descida

de estadio em 3 (14,3%).
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Discussao

As médias de idades ao diagnostico em ambos grupos, nomeadamente de 30,70+5,22
anos e de 58,76+7,12 anos, sdo compativeis com o esperado, sendo que a sarcoidose é uma
doenca cujo pico de incidéncia se encontra entre os 20 e 0s 29 anos. Um segundo pico é
observado em mulheres com mais de 50 anos em paises nordicos e no Japdo. Este facto
justifica que, no grupo com idades superiores ou iguais a 50 anos, exista uma percentagem de
mulheres ligeiramente superior a do grupo mais jovem (57,1% versus 54,1%). De facto, ja
havia sido verificada em estudos anteriores uma propor¢do maior de mulheres nos grupos de
doentes com diagndstico em idades mais avancadas.! Por outro lado, o facto de a sarcoidose
ser uma patologia principalmente diagnosticada antes dos 40 anos explica o diferente tamanho
dos grupos pertencentes a amostra em estudo.?

No grupo de doentes mais velhos, nenhum se mostrou assintomatico ao momento do
diagndstico, ao contrario do grupo mais jovem, em que o diagnéstico foi incidental com maior
frequéncia.>! Noutras séries, os sintomas constitucionais como febre, astenia e perda de peso
foram encontrados em grupos de doentes mais velhos em cerca de 33% dos casos, tal como
neste estudo se verifica. Nestes doentes, esta sintomatologia pode sugerir malignidade.® A
sarcoidose deve, assim, ser considerada como possivel etiologia para febre prolongada
inexplicada em individuos idosos. De facto, nos idosos, a forma de manifestacdo da doenca é
diferente, sendo geralmente sugerida por alteracdo do estado geral, com surgimento de
sintomas constitucionais.!! No entanto, importa considerar que, apesar de a sarcoidose poder
surgir em cerca de 30% dos casos em individuos com mais de 50 anos, verificando-se neste
estudo uma representatividade destes individuos de 36,2% da amostra, outras hipoteses mais
provaveis devem ser consideradas nesta faixa etaria. No acompanhamento de doentes idosos

com sintomas como os referidos, deve ponderar-se a existéncia de uma neoplasia, que pode
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mesmo cursar com uma reacdo granulomatosa nos nodulos linfaticos de drenagem. Esta
reagdo sarcoide local deve ser distinguida de uma sarcoidose multissistémica.®

Por outro lado, sintomas como febre, sudorese noturna, perda de peso, astenia ou
anorexia surgiram em 43,2% dos doentes mais jovens, valor que diverge significativamente
do encontrado na literatura, que se situa entre 6,3 e 16%.'! Estes sintomas apresentaram-se
como sendo os sintomas de apresentacdo mais comuns, ao contrario do verificado em series
anteriores, em que sintomas pulmonares como dispneia, tosse e toracalgia se revelaram os
sintomas de apresentagdo mais frequentes, especialmente em individuos mais jovens.? O facto
de individuos mais jovens apresentarem menos sintomatologia pulmonar do que o esperado,
ao contrario dos doentes mais velhos, com a sintomatologia pulmonar expectavel, pode ser
explicado pelas diferencas radiologicas encontradas entre os grupos. De facto, o estadio 1V é
mais frequentemente encontrado em individuos mais velhos, facto corroborado em algumas
séries® mas ndo verificado noutras.

Ja o eritema nodoso foi a forma de apresentacdo em 16,2% dos doentes mais jovens,
em comparagdo com a menor frequéncia nos doentes mais velhos (9,5%). Este resultado era
expectavel face a estudos anteriores.!** Os sintomas oculares, em especial a uveite, foram
mais comuns nos doentes mais jovens, ao contrario do que se esperaria. A uveite surge com
dois picos de apresentacdo, a saber na terceira década, quando tende a apresentar-se
agudamente, e na sexta e sétima décadas, mais associada a um curso cronico.*? Esta Gltima
pode levar a formacdo de aderéncias, com consequente glaucoma, catarata e cegueira.’ O
segmento anterior € o mais frequentemente afetado, em cerca de 70 a 85% dos casos. O
envolvimento do segmento posterior €, no entanto, mais frequente em caucasianos,
especialmente mulheres idosas, e esta associado a um maior risco de envolvimento do
Sistema Nervoso Central (SNC).!? Neste estudo, ndo foi possivel apurar a localizagdo

segmentar da inflamacao ocular nos doentes com uveite.
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Verificou-se a afecdo neurologica de um par craniano, nomeadamente paralisia do
nervo facial, sintoma menos tipico. Cerca de 5% dos doentes com sarcoidose podem
apresentar sintomas neurologicos, sendo a disfuncdo de um nervo craniano a manifestacdo
neuroldgica mais comum. O nervo facial € o mais frequentemente afetado, seguindo-se do
nervo Gtico e vestibulococlear. O envolvimento da medula espinhal tende a acometer doentes
mais velhos e pode, neste grupo, ser dificil de distinguir de espondilose cervical.*2

A classificacdo da sarcoidose continua a basear-se na radiografia do térax, segundo o
estadiamento de Scadding. Assim, no estadio 0 teremos uma radiografia do térax sem
alteracdes, no estadio | estdo presentes adenopatias hilares bilaterais e no estadio Il, as
adenopatias hilares bilaterais, adiciona-se a presenca de infiltrados pulmonares. O estadio 11l
refere-se ao achado isolado de infiltrados pulmonares. Por fim, no estadio IV esta presente
fibrose pulmonar.! Os estadios radioldgicos encontrados também apresentam variacdes
consoante a idade ao momento do diagnoéstico. Um estudo anterior indica que, em grupos
mais jovens, o estadio | e 1l sdo mais comummente encontrados, enquanto que no grupo de
inicio tardio o estadio 0 ou IlI/IV é mais frequente. Concluem, ainda, que a proporcdo de
doentes com estadio | ou Il, que reflete a presenca de adenopatias hilares, esta claramente
associada com a idade.® No presente estudo as conclusdes divergem. No grupo mais jovem,
de facto, hd uma preponderancia do estadio | (35,1%) e Il (40,5%) a apresentacdo. No
entanto, no grupo com mais idade, o estadio | (28,6%) e 1l (52,4%) foram os predominantes,
ao contrario do que se esperaria, verificando-se, apesar disto, que 14,3% destes doentes se
encontram no estadio 1V.

O padrdo ventilatério obstrutivo foi, ao contrario do esperado, o predominante em
ambos o0s grupos. De facto, em séries anteriores, cerca de 65% dos doentes apresentaram
limitacdo do fluxo aéreo ao momento do diagnostico, com uma espirometria indicativa de

disfuncdo ventilatoria restritiva na maioria dos casos, traduzida por uma diminuicdo da
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Capacidade Vital Forcada (CVF) e proporcionalmente do Volume Expiratério Maximo no
primeiro segundo (VEMS).*®

A terapéutica recomendada, quando necessaria, € a corticoterapia sistémica. Para
doentes com afecdo predominantemente pulmonar, estudos revelam que 50 a 90% dos
doentes tém uma resposta favoravel aos corticosterdides, apesar de a sarcoidose tender a
reaparecer em cerca de 20 a 74% dos casos.” No caso do grupo com idades mais avancadas,
47,6% dos doentes necessitaram de corticoterapia sistémica. Ja 51,4% dos doentes mais
jovens necessitaram desta terapéutica. Outros estudos, realizados com doentes com idades
superiores ou iguais a 65 anos ao momento do diagndstico, encontraram doentes a realizar
corticoterapia sistémica na percentagem de 61° a 70%.! Este dltimo estudo, avalia, ainda, a
necessidade de terapéutica sistémica de individuos mais jovens, concluindo que 65,7% destes
realiza corticoterapia sistémica. Seria expectavel uma maior frequéncia de utilizacdo de
terapéutica sistémica em ambos 0s grupos em estudo. No entanto, as diferencas pouco
significativas na utilizacdo de corticoterapia sistémica entre ambos 0s grupos estdo em
consonancia com o previamente descrito.?

Da reavaliacdo das PFV em ambos 0s grupos, apreciou-se uma maior percentagem de
doentes com agravamento da patologia no grupo de doentes mais velhos. Estudos anteriores
demonstraram ndo existir diferenca significativa no que respeita a evolucdo e curso
terapéutico entre doentes diagnosticados com sarcoidose em idades mais avancgadas
comparativamente aos doentes mais jovens. Verificou-se, apenas, uma maior frequéncia de
efeitos adversos da corticoterapia sistémica em doentes mais velhos. O mesmo estudo
apresentou uma taxa de sobrevida aos 5 anos de 93,3% para individuos com idade superior ou
igual a 65 anos ao diagnostico e de 100% para os doentes mais jovens, ndo existindo
diferencas significativas na mortalidade global e podendo esta diferenca ser apenas devida ao

envelhecimento.?
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No que concerne a reavaliacdo radiografica, dos 32 doentes acompanhados em ambos
0s grupos, 20 (62,5%) apresentaram estabilizacdo ou diminuicdo do estadio radioldgico. Na
literatura, encontramos uma percentagem de aproximadamente 80% de melhoria ou
estabilizacio da doenca ap6s follow-up.t! Particularizando, constatou-se que é no grupo de
estudo onde se verifica uma maior proporcdo de agravamento, com 45,5% dos doentes a
aumentar de estadio radiologico, sem que nenhum doente apresente melhoria. J& no grupo de
doentes mais jovens, 52,4% mantiveram-se estaveis e 14,3% apresentaram descida do estadio
radiologico. As diferencas de progressdo radioldgica, apesar de ndo muito expressivas, estdo
presentes e sao sugestivas de uma evolugcdo mais gravosa no grupo de estudo. Estes resultados
ndo se encontram em concordancia com a literatura, de forma semelhante ao que foi referido
para a progressdo das PFV. De facto, estudos anteriores sugerem que a gravidade de
progressdo da patologia é sobreponivel nos dois grupos, com a eventual maior sobrevida dos
mais jovens a ser justificada pela elevada prevaléncia de comorbilidades nos doentes
idosos. !

Apesar dos resultados obtidos, este estudo apresenta limitacGes. A primeira refere-se
ao facto de este ser um estudo retrospetivo, impossibilitando o desenho inicial de uma
metodologia de recolha de dados, com consequente auséncia de homogeneidade dos dados
disponiveis para analise. Em segundo lugar, tendo em conta que a base de dados foi obtida a
partir da consulta dos processos dos doentes em estudo, a recolha dos dados revelou-se dificil,
devido a falta de informacéo e sistematizacdo em muitos deles. Em terceiro, temos o facto de
a amostra ser pequena, dificultando o reconhecimento de significado aos resultados obtidos e
a sua extrapolacdo. Nao apresenta variedade inter-racial, o que dificulta a generalizagdo dos
resultados para populacdes com caracteristicas distintas. Por outro lado, apesar de néo existir
uma definicdo de sarcoidose de inicio tardio, a maior parte dos estudos definem-na como o

diagnostico da patologia em individuos com idade superior ou igual a 65 anos. O valor
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utilizado como cutoff para a inclusdo no grupo de estudo nao foi, portanto, 0 mais consensual,
pela impossibilidade de obter uma amostra com dimensao adequada para a primeira definicao.
Em quarto lugar, a avaliacdo do envolvimento organico ndo foi padronizada, sendo muitas
vezes extrapolada a partir dos sintomas apresentados por auséncia de exames complementares
que o confirmassem. Por ultimo, sendo um estudo comparativo que necessita dos dados de
reavaliacdo dos doentes inicialmente incluidos na amostra ao momento do diagnostico,
apresenta-se como uma forte limitacdo ao mesmo a auséncia de follow-up em alguns doentes,
levando a sua exclusdo. O facto das PFV e outros dados clinicos ndo serem mantidos apos 5
anos de arquivo também se apresenta como um obstaculo importante ao estudo. No que
respeita a comparacdo de resultados com a bibliografia existente, faco referéncia a escassez de
estudos comparativos atuais referentes a populacédo de doentes diagnosticados com sarcoidose

em idade avancada.
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Concluséao

A sarcoidose apresenta diferentes caracteristicas quando manifestada em idades mais
avancadas comparativamente a idade tipica de apresentacéo.

Na apresentacdo mais tardia, a razdo sexo feminino/sexo masculino encontra-se
aumentada. Neste estudo e neste grupo de doentes, ndo se encontraram individuos
assintomaticos ao momento do diagndstico. Os sintomas constitucionais, frequentemente
reportados na populacdo idosa e com elevada prevaléncia de aparecimento em patologias que
surgem mais frequentemente no idoso, foram a forma de apresentacdo mais comum,
associadamente a dispneia. No que respeita ao envolvimento pulmonar, o estadio IV é
significativamente mais frequente neste grupo de doentes. A necessidade de corticoterapia
sistémica foi inferior a do grupo com doentes mais jovens. Apesar de todas as limitacdes ja
abordadas, os resultados descritos ndo apresentaram diferencas significativas em comparagéo
com estudos anteriores de grande dimensao.

No que concerne a progressao da doenca, os resultados obtidos mostraram-se menos
concordantes com o apontado na literatura. O curso clinico da patologia mostrou-se menos
favoravel no grupo com idade superior ou igual a 50 anos, no que respeita a progressdo das
PFV e do estadio radiolégico, mas mais estudos sao necessarios.

A importéncia deste estudo prende-se, sobretudo, com a obtencdo das caracteristicas
epidemioldgicas da sarcoidose na populacéo idosa, comparativamente as dos individuos em
idade tipica de apresentacdo. Para alem disso, permite alertar para a necessidade de estudos de
maior dimensdo que melhor avaliem a progressdo da doenca neste grupo de doentes mais
velhos. Tal conhecimento contribuird para a melhor prestacdo de cuidados assistenciais neste

grupo particular de doentes.
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