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RESUMO

Sarcoidose é uma desordem granulomatosa rara, multissistémica, de etiologia
desconhecida e prevaléncia mundial. Os pulmdes representam o local mais
comumente atingido, no entanto, virtualmente, qualquer érgéo pode ser
acometido. Tal condicao possui um amplo espectro de manifestacoes e
curso clinico variado, tornando-a um desafio diagnostico, haja vista sua
capacidade de mimetizar diferentes condicdes. Seu diagnostico se baseia em
achados clinicopatolégicos e na exclusao de outras doencas granulomatosas.
Sua principal caracteristica histopatolégica é a presenca de granulomas nao
caseosos. A corticoterapia representa a terapéutica adotada na sarcoidose,
e esta indicada diante da presenca de sintomas, risco de progressao da
doenca e faléncia organica.
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ABSTRACT

Sarcoidosis is a rare multisystemic granulomatous disorder of unknown origin
that affects individuals worldwide. The lungs are most commonly affected but
any organ can be involved. It has a wide range of manifestations and clinical
course, which makes this condition easily confused with other diagnoses.
Diagnosis of sarcoidosis is based on clinicopathologic findings and the exclusion
of other causes of granulomatous disease. Its hallmark is the presence of
noncaseating granulomas in affected organs. Immunosuppressive therapy
is the cornerstone of the management of sarcoidosis and is indicated when
there is evidence of symptomatic or progressive disease.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 29 anos, branco,
solteiro, médico, natural do Rio de Janeiro, se
apresenta a Unidade de Emergéncia queixan-
do-se, ha cerca de seis horas, de dor intensa em
flanco direito, refrataria ao uso de analgésico
oral. Negava outros sintomas. Sua historia pa-
tolégica pregressa mencionava apenas dois epi-
sodios de artrite gotosa em primeiro pododactilo
esquerdo, ha cerca de dois anos. Tabagista de
20 cigarros/dia, durante um periodo de 12 anos.
Etilista social. Negava uso de drogas ilicitas.

Ao exame, encontrava-se em bom estado geral,
vigil, lucido e orientado, preocupado com sua
condicdo, eupneico em ar ambiente, anictérico,
aciandtico, corado, hidratado, afebril.
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Sua pressdo arterial era de 120 x 80
mmHg, a frequéncia respiratoria registrava
16 incursoes respiratorias por minuto (irpm),
sua frequéncia cardiaca mantinha-se em
torno de 76 batimentos por minuto e a tem-
peratura axilar encontrava-se em 36,8°C.

A ausculta, o ritmo cardiaco era regular
em dois tempos, com bulhas normofonéticas
e sem sopros. Pulmdes limpos. Abdome era
normal a inspecao, sendo a palpacao super-
ficial/profunda dolorosa em flanco direito. O
figado era palpavel a 2cm do rebordo costal,
indolor, superficie lisa e borda fina. Baco
palpavel a inspiracdo profunda. Traube
obscuro. Timpanismo habitual, assim como a
peristalse. A palpacéo, ndo se identificavam
adenomegalias nas cadeias periféricas. Os
membros inferiores exibiam pulsos bilate-
ralmente palpaveis, sem edemas, além de
reflexos tendinosos sem anormalidades.

Submetido a tomografia computadori-
zada de abdome e pelve (Figuras 1 a 4), a
qual revelou a presenca de calculo renal
radiopaco, de 2mm, localizado na juncdo
ureterovesical direita, com dilatacao do
sistema pielocalicial, além de linfonodo-
megalias no hilo hepatico, periceliacas
e retroperitoneais, com esplenomegalia
concomitante.

Paciente foi medicado, mantido sob anal-
gesiaregular e, diante destes achados, in-
ternado para melhor elucidacdo diagnéstica.
Foi solicitada tomografia de téorax (Figuras
5 a 8), que identificou multiplas adenome-
galias mediastinais/paratraqueais, junto
ao tronco da artéria pulmonar e aos hilos,
infracarinais, bem como espessamento in-
tersticial periférico no lobo superior direito.
Realizou exames laboratoriais, os quais se
encontram na Tabela 1.

Figural

Presenca de multiplos linfonodos nas diversas
estacOes abdominais, intra e retroperitoneais, a
maior periceliaca, além de esplenomegalia.

Figura 2

Presenca de multiplos linfonodos nas diversas
estacOes abdominais, intra e retroperitoneais, a
maior periceliaca, além de esplenomegalia.
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Figuras3e 4

Esplenomegalia/dilatacdo pielocalicial direita. Presenca de calculo
de 2mm na junc¢do ureterovesical direita.

Figura 5

Espessamento
intersticial periférico
em LSD.

Figura 6

Multiplas
adenomegalias
mediastinais /
paratraqueais, junto ao
tronco da pulmonar e
nos hilos.

Figuras7e 8

Multiplas
adenomegalias
mediastinais /
paratraqueais, junto ao
tronco da pulmonar e
nos hilos.
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Tabela 1

Exames laboratoriais da admissao
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4.83 milhdes/mm?

Hemacias
Hemoglobina 13,5g/dL
Hematocrito 41,4%
VCM 85,911
Leucdcitos 6,5 mil/mm?
Basoéfilos 0%
Eosinoéfilos 5%
Mielécitos 0%
Metamiel6citos 0%

Bastoes 3%
Linfécitos 18%
Monécitos 13%
Plaquetas 204 mil/mm?

VHS 44mm (VR: até 15mm)
FAN ndo reagente
Proteinas totais 9,1 g/dL
Albumina 4,6 g/dL
Globulina 4,5 g/dL
AST 42 U/L
ALT 149 U/L
GGT 827 U/L
FA 203 U/L
IgGl1 e IgG3: normais
Eletroforese de imunoglobulinas IgG2: 640 mg/dL (VR: até 640)
IgG4: 279 mg/dL (VR: até 140)
PCR 1,61 mg/dL (VR: < 0,5)
Angiotensina convertase 251,4 U/L (VR: até 70)
IGRA ndo reagente

Sorologias: herpes simples, citomegalovirus,

nio reagentes

toxoplasmose, mononucleose e HIV
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Levando em consideracdo tais achados
e a suspeita diagnostica de sarcoidose, foi
solicitada bidpsia de ganglio retroperito-
neal, cuja andlise histopatolégica confirmou
nossa hipoétese, ao demonstrar os tipicos
granulomas ndo caseosos, produtivos, sem
necrose (Figuras 9 a 11).

Realizados eletrocardiograma e exame
oftalmolégico, os quais foram normais.

Figura 9

Linfonodo apresenta formacdo de granuloma
epitelioide, sem necrose.

Figura 10

Linfonodo apresenta formacdo de granuloma
epitelioide, sem necrose.

Figura 11

Verifica-se corpusculo asteroide no interior do
citoplasma de células gigantes.

Iniciada entdo terapia com prednisona,
60mg/dia, tendo o paciente recebido alta
hospitalar para seguimento ambulatorial.
Na consulta, encontrava-se assintomatico
e trouxe consigo resultado de nova tomo-
grafia de abdome contrastada, a qual assi-
nalava a reducédo dos multiplos linfonodos
nas diversas estacoes abdominais, intra e
retroperitoneais, inclusive da maior, perice-
liaca, e ainda a diminuicao da esplenome-
galia. Ademais, tomografia de térax corro-
borava a melhora do quadro, com reducéo
significativa das multiplas adenomegalias
mediastinais e do espessamento intersticial,
outrora bastante evidente. Foi instituido o
desmame da prednisona, cuja dose agora
encontrava-se em 40mg. O paciente mante-
ve-se sem sintomas durante todo o tempo,
tendo sido o corticoide progressivamente
reduzido. Melhora laboratorial evidente
com a terapéutica preconizada também
pode ser vista, conforme mostra a Tabela 2.
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Tabela 2

Follow-up laboratorial corroborando a resposta ao tratamento instituido.

13/02
VHS 44
PCR 2,3
IgG4 279
ALT
AST
GGT
FA
Globulina 4,5
Angiotensina convertase 251,4

HIV nao reagente
ANCA nao reagente
FAN ndo reagente
DISCUSSAO

A apresentacdo classica da sarcoidose
inclui a presenca de sintomas respiratorios,
como tosse e dispneia, haja vista serem os
pulmdes os 6rgdos mais frequentemente
acometidos, em até 95% dos casos.® O
envolvimento coincidente, pulmonar e
extrapulmonar, pode ser encontrado em
até 1/3 dos pacientes.®® No caso descrito, o
paciente ndo apresentava nenhuma queixa
ventilatoria, no entanto extenso envolvi-
mento linfonodal, hepéatico e esplénico foi
identificado.

Enquanto a apresentacdo pulmonar cos-
tuma ser exuberante, o acometimento he-
patoesplénico/linfonodal é frequentemente

26/03 08/04 12/08
7 5 -
0,16 0,25 -
190 103 81,6
149 82 64
42 24 28
827 550 534
203 132 92
2,8 2,6 2.9
76,7 331 58

oligossintomatico ou acompanhado de ma-
nifestacoes inespecificas e anormalidades
laboratoriais. Ao exame fisico, aproxima-
damente 6% dos pacientes exibem esple-
nomegalia® e 20% podem apresentar he-
patomegalia,® sendo os tipicos granulomas
ndo caseosos vistos na biopsia hepatica,
com ou sem hepatomegalia, em 50% a 65%
dos casos.® Laboratorialmente, pode-se
identificar a elevacdo de transaminases,
enzimas canaliculares (fosfatase alcalina
e gama-glutamiltransferase — gama-GT),
hipergamaglobulinemia e aumento das
provas de atividade inflamatoéria, represen-
tadas pela PCR e VHS. Anemia é incomum,
porém, quando presente, usualmente é
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resultante do quadro crénico, hiperesple-
nismo ou envolvimento da medula ossea.
Hipercalciuria pode ser frequentemente
observada e representa um promotor de
cristalizacdo importante na formacao de
calculos, sendo a anormalidade metabodlica
mais prevalente nos pacientes com litiase
renal. A dosagem sérica dos niveis da enzi-
ma conversora de angiotensina esta elevada
em até 75% dos casos® ndo tratados de
sarcoidose, entretanto possui valor limitado
como teste diagnostico devido a sua baixa
sensibilidade (resultados falsos negativos),
insuficiente especificidade (cerca de 10%
podem ser falsos positivos), além de ser
encontrada em outras condi¢des mais fre-
quentes, como diabetes, hipertireoidismo,
tuberculose e linfoma.(®

Diante da suspeita clinica, deve-se
proceder, se acessivel, a biopsia do 6rgédo
suspeito, sendo esta o padrdo ouro para
confirmacdo diagnoéstica. Ademais, é fun-
damental para a exclusdo de outras doen-
cas granulomatosas, especialmente as de
origem infecciosa, como as causadas por
fungos e micobactérias.

O quadro histopatolégico é representa-
do por granuloma néo caseoso, produtivo,
sem necrose. E caracteristico em todos os
tecidos. Mostra substituicdo parcial e total
do parénquima linfoide com o desenvol-
vimento de granulomas bem definidos,
que se apresentam muito proximos um
dos outros, constituidos por numerosas
células epitelioides espalhadas e células

gigantes, ao lado de linfocitos, plasmécitos e
fibroblastos. Estdo presentes nesse cendario
células dentriticas (CD1 positivo), linfoci-
tos T (CD4 e CD8 positivos) e os linfécitos
B (CD20 positivos); esses ultimos, menos
expressivos, formam nitida disposicdo em
torno dos granulomas epitelioides.

O estudo ultraestrutural dos macro-
fagos epitelioides reflete sua atividade
secretoria, ao caracterizar proeminentes
corpos de Golgi, vesiculas contendo muco-
proteinas e abundante reticulo endoplas-
matico. As células gigantes multinucleadas
sdo do tipo Langhans e resultam da fusao
de células epitelioides sob a estimulacao
de linfocinas. Conquanto as areas de ne-
crose sejam incomuns, focos de necrose
fibrinoide ndo excluem o diagnoéstico de
sarcoidose. A necrose de forma extensiva,
confluente, ndo é observada na sarcoi-
dose. As areas centrais dos granulomas
evidenciam depositos de imunoglobulinas
e formacdo de varios corpos de incluséo,
como os corpusculos asteroides (Figura 12),
os corpos de Schaumann e os de Hama-
zaki-Wesenberg. Todos sdo formados nas
células epitelioides ou gigantes e podem
sofrer extrusdo para os espacos extrace-
lulares. A fibrose gerada pela sarcoidose
mostra-se abundante em varios érgaos,
com frequéncia interferindo com as fun-
cOes cardiacas e pulmonar. O granuloma
sarcoide-simile pode ocorrer nos linfono-
dos, durante o curso de varias neoplasias,
particularmente em casos de linfoma.
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Figura 12

Corpusculo asteroide no citoplasma de células
gigantes multinucleadas. As setas indicam os
prolongamentos fibrilares periféricos (x 7.750).
Rosen Y, et al. Pathol. Annu, 1979; 14 : 405 — 439,
com permissao.

A sarcoidose abdominal pode ter sua
terapéutica distinta da intratoracica, sendo
esta determinada pela gravidade dos sinto-
mas, envolvimento organico e viabilidade
cirurgica.® Alguns pacientes com acome-
timento isolado de bac¢o ou sintomas obs-
trutivos intestinais podem ser abordados
cirurgicamente.® Envolvimento extenso

REFERENCIAS

de outros 6rgdos abdominais, de mais de
um 6rgdo ou sistémico, sdo habitualmente
manejados com corticoterapia, sendo a
prednisona o farmaco de escolha inicial.

CONCLUSAO

O presente caso clinico traz a apresen-
tacdo de um tema incomum, porém desa-
fiador, no diagnéstico, na etiologia e nas
formas evolutivas. Ndo existe, ainda, um
agente etiolégico, como o Mycobacterium
tuberculosis na tuberculose, com a qual
a sarcoidose divide um importante diag-
nodstico diferencial. Sua correlacdo com
a sindrome da IgG4, condicdo recente na
literatura mundial, ndo esta ainda definida,
e nos surpreende a elevacdo deste marcador
no presente caso, bem como sua diminuigao
e normalizacdo apds a corticoterapia. Ade-
nomegalia, infiltrado pulmonar, alteracdes
de enzimas hepaticas e arritmias idiopaticas
nos remetem a possibilidade do diagnoéstico
desta infrequente condicdo, a sarcoidose.

Devemos, pois, conhecer suas minucio-
sas formas de apresentacéo, sua diversidade
de 6rgaos envolvidos e recorda-la sempre,
especialmente diante de quadros “idiopa-
ticos” e de dificil diagndstico.
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