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RESUMO

Objetivo: Este estudo de casos do Rio Grande do Sul, Brasil, propde-se a tracar um perfil local da sarcoidose, descrevendo as caracteristicas
dos pacientes, apresentacéo clinica, fungdo pulmonar, achados radioldgicos, histopatoldgicos e exames bioquimicos de uma série de casos,
por ocasido do diagnostico. Métodos: Estudo retrospectivo de 92 pacientes com sarcoidose, atendidos no Pavilhdo Pereira Filho, da Santa
Casa de Porto Alegre (RS), entre 1990 e 2003. O protocolo incluiu dados clinicos, bioquimicos, radioldgicos, espirométricos e de bidpsia.
Resultados: Nio houve diferenca de freqiéncia entre homens e mulheres (42% e 58%, respectivamente). A média de idade foi de 41,8 +
14,1 anos, situando-se 87% dos pacientes entre 20 e 60 anos. Houve predominio em caucasianos (84%). Dados sobre tabagismo mostraram
que 61% dos pacientes nunca fumaram, 29% eram ex-fumantes, e 10% ainda fumavam. O diagndstico foi feito principalmente no inverno
(33%). Dentre os dados clinicos destacaram-se: 12% eram assintomaticos, 18% tinham somente sintomas toracicos, 22% somente manifestacoes
extratoracicas, e 48% apresentaram combinagio de sintomas toracicos e extratoracicos. A espirometria foi realizada em 79% dos pacientes,
no momento do diagndstico, com resultados anormais em 45% deles, com os seqguintes padrdes: restritivo em 239%, obstrutivo em 18%, e
misto em 4% deles. A distribui¢cdo dos tipos radioldgicos mostrou 30% tipo 1, 48% tipo 11 e 22% tipo 111. Conclusdo: Os achados desta série
mostraram-se semelhantes aos descritos na literatura, particularmente na européia.

Descritores: Sarcoidose pulmonar/diagnostico; Sarcoidose pulmonar/patologia; Pneumopatias/patologia; Prognostico; Estudos retrospectivos

ABSTRACT

Objective: This case study, conducted in the state of Rio Grande do Sul (RS), Brazil, aims to determine the local profile of sarcoidosis,
describing patient characteristics, clinical presentation and pulmonary function, as well as analyzing the results of radiological, histopathological
and biochemical tests, at the time of diagnosis in a series of sarcoidosis patients. Methods: A retrospective study of 92 patients with
sarcoidosis treated on the Pavilhdo Pereira Filho (Pereira Filho [Respiratory Diseases] Ward) of the Hospital Santa Casa, in the city of Porto
Alegre, RS, between 1990 and 2003. The protocol included the collection of clinical, biochemical, radiological, spirometric and histological
data. Results: There was no significant gender-based difference in frequency (men, 42%; women, 58%). Mean age was 41.8 + 14.1 years,
with 87% of patients being between 20 and 60 years old. Caucasians predominated (84%). Most patients (61%) had never smoked, 29% were
former smokers, and 10% were current smokers. The majority (33%) of the diagnoses were made in winter. Among the clinical findings, it
is of note that 12% were asymptomatic, 18% presented pulmonary symptoms only, 22% presented extrapulmonary symptoms only, and 48%
presented pulmonary and extrapulmonary symptoms. Spirometry was performed in 79% of patients at the time of diagnosis. In 45% of those
patients, abnormal results were obtained: a restrictive pattern was seen in 23%, an obstructive pattern in 18% and a mixed pattern in 4%.
Classification by radiological type revealed that 30% were stage 1, 48% were stage 11, and 22% were stage 111. Conclusion: The findings of
this study are quite similar to those of other studies in the literature, particularly those conducted in Europe.
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INTRODUCAOQ

A sarcoidose ¢ uma doenca granulomatosa, mul-
tissistémica, de causa desconhecida, com ativida-
de imunocelular aumentada, particularmente de
células CD4 e macrdfagos.!"® Embora possa afetar
qualquer setor do organismo, pulmédes e ganglios
intratoracicos sdo os locais preferidos, ocorrendo
em mais de 90% dos casos.”"® Mecanismos imu-
nes sdo importantes na patogenia, presumindo-se
que diversos gatilhos possam desencadear a casca-
ta de eventos imunoldgicos e inflamatérios que ca-
racterizam a doenca.” Fatores genéticos e raciais
também podem determinar maior suscetibilidade
a sarcoidose.

Vérias avaliacOes epidemioldgicas realizadas em
diferentes regides demonstraram diferencas consi-
deraveis na prevaléncia, sazonalidade e apresenta-
¢do clinica da sarcoidose."'¥ A doenca costuma aco-
meter jovens, entre 20 e 40 anos, ocorrendo igual-
mente tanto em homens quanto em mulheres.*?

0 envolvimento sistémico da sarcoidose e o
achado de alteracdes em diversos 6rgdos variam
conforme as regides e as caracteristicas dos cen-
tros de referéncia.

0 diagnostico de sarcoidose ¢ de exclusdo e
depende de um conjunto de achados clinicos, ra-
dioldgicos e laboratoriais. O achado radioldgico
de adenopatias hilares bilaterais em paciente as-
sintomatico ¢ altamente sugestivo de sarcoidose.?"

0 achado histopatoldgico bésico ¢ o de gra-
nuloma ndo caseoso, sem necrose, bem-formado,
com abundantes células epitelidides e gigantdci-
tos multinucleados, circundado por anel de linfo-
citos. Sempre se deve considerar no diagndstico
diferencial doencas granulomatosas de causa co-
nhecida e alta prevaléncia em nosso meio, como a
tuberculose e micoses sistémicas.?® 2224

0 tratamento da sarcoidose visa ao controle
dos sintomas, recuperacdo funcional e regressdo
das lesoes. Como regra, pacientes assintomaticos
devem ser observados e ndo requerem tratamen-
to. O uso de corticoide sistémico tem se firmado
nas ultimas décadas como a melhor terapia tanto
para pacientes com doenca cronica quanto para
os periodos de exacerbagio.®2°-20)

Quanto ao prognostico da sarcoidose, costu-
ma-se referir que, como regra, tem carater auto-
remissivo, evoluindo para a cura, sendo indicado-
res favoraveis a ela o tipo radiolégico 1 ou um
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quadro clinico-radiolégico agudo ou subagudo
associado aos tipos 1 e 1. Apontam para um mau
prognostico a presenca do tipo radiologico 111, um
quadro clinico-radiolégico cronico e anormalida-
des espirométricas, particularmente uma capaci-
dade vital abaixo de 1,5 litros. A mortalidade por
sarcoidose € um evento raro e ocorre pela faléncia
de orgdos vitais, devida a fibrose irreversivel.?7-2%)

As sociedades internacionais publicaram con-
sensos em 1999 que servem como subsidio aos
interessados nesta doenca.(-?

No Brasil, ndo existem publicagdes recentes re-
latando grandes séries de casos de sarcoidose, fato
que serviu também como mais um estimulo para
este estudo, cujo objetivo ¢ avaliar os dados apre-
sentados por um grupo de pacientes com diag-
nostico de sarcoidose e procurar estabelecer um
perfil de comportamento da doenca em nosso meio.
Para tanto, foram levantados dados que caracte-
rizam os pacientes com sarcoidose, bem como suas
manifestacdes clinicas, procedimentos diagnosti-
cos e tratamento.

METODOS

Este ¢ um estudo retrospectivo, transversal, que
foi realizado no Pavilhdo Pereira Filho do Servico de
Pneumologia, Cirurgia Toracica e Radiodiagnostico do
Complexo Hospitalar da Santa Casa de Porto Alegre,
um hospital universitario, com execugio aprovada pelo
comité de ética em pesquisa da instituicio.

Foram encontrados no registro hospitalar 123
pacientes com diagnostico de sarcoidose, entre os
anos de 1990 e 2003, e foram selecionados 92 ca-
sos que preencheram os seguintes critérios de inclu-
sdo: quadro clinico-radiologico sugestivo ou pelo
menos compativel com sarcoidose e material de bio-
psia demonstrando granuloma compativel com a
doenca. Foram excluidos todos os casos em que se
constatou extravio de contetdo do prontudrio.

Buscaram-se os seqguintes dados: idade, sexo,
cor, data do diagnostico, sintomas toracicos e sis-
témicos, sua duracdo até a primeira consulta, acha-
dos radioldgicos, calciuria de 24 horas, espirome-
tria, espécime para diagndstico histoldgico, alte-
racdes extratoracicas e tratamento. Utiliza-se no
servico um protocolo de avaliacdo inicial para sar-
coidose que inclui, necessariamente, os dados aci-
ma referidos e, sempre que possivel, avaliacdo of-
talmologica (com exame da Uvea anterior pela téc-
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nica de l1dmpada de fenda), eletrocardiograma (se
necessario, ecocardiografia), tomografia compu-
tadorizada do torax, fibrobroncoscopia com bidp-
sia transbronquica e lavado broncoalveolar, e eco-
grafia abdominal total. Raramente, faz-se cintilo-
grafia com galio-67. Nao se realiza teste de Kveim,
dosagem sérica de enzima conversora de angio-
tensina e pesquisas de interleucinas, interferon,
TNF e outras em nivel de biologia molecular. Como
o Servico de Cirurgia Tordcica estd bastante inte-
grado com a Pneumologia Clinica, freqiientemen-
te os pacientes sdo encaminhados diretamente para
biopsia de ganglios mediastinais ou pulmonar a
céu aberto e chegam ao pneumologista apenas
apos o procedimento.

0 estudo radioldgico convencional do tdérax
incluia incidéncias padrdo em frontal e perfil com
esofago opacificado, e, também, um radiograma
penetrado do mediastino.

A avaliacdo funcional pulmonar constou de
espirometria, na maioria dos casos, com determi-
nacdo da capacidade vital forcada, do volume ex-
piratorio forcado no primeiro segundo e da rela-
¢do entre eles. A medida dos volumes pulmonares
e da capacidade difusiva nédo foi realizada na maio-
ria dos casos. A equacdo e tabela de normalidade
usadas para a sua interpretacdo foram as de Knudson,
de 1983.

Excluindo-se outras causas, as manifestacoes
clinicas foram atribuidas a sarcoidose, e foram clas-
sificadas em: auséncia de sintomas (paciente que
ndo apresentou sinal ou sintoma algum, ou quan-
do o achado nio pudesse ser atribuivel a sarcoi-
dose); sintomas pulmonares (tosse, dispnéia, dor
toracica); manifestacdes cutdneas (alteragcdo cuté-
nea provavelmente associada a sarcoidose, parti-
cularmente eritema nodoso); manifestagées articu-
lares (artralgias, edema articular); manifestagoes sis-
témicas (febre, emagrecimento, sudorese noturna);
outras manifestacdes (cardioldgicas, oculares, ou de
acometimento do sistema nervoso central).

Utilizou-se a classificacdo radiologica habitu-
al, recomendada pelo consenso das sociedades
American Thoracic Society, European Respiratory
Society e World Association of Sarcoidosis and Other
Granulomatous Disorders,"" incluindo-se os tipos

radioldgicos 0, 1, Il, Il e IV (O - radiograma nor-
mal, | - adenopatias hilares bilaterais e medias-ti-
nais, Il - adenopatias e infiltragdo pulmonar, Il -

apenas infiltracdo pulmonar, IV - fibrose pulmo-
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nar), sendo todos os casos reavaliados pelos radi-
ologistas do servico. Os autores preferem a ex-
pressdo "tipo” a "estagio” devido a sarcoidose ser
uma doenca sistémica em que os achados de ima-
gem do tdrax freqiientemente néo refletem sua fase
evolutiva ou gravidade global. A tomografia com-
putadorizada de alta resolucdo costuma mostrar
aspectos tipicos da doenca, mas por motivos eco-
nomicos nao foi realizada de rotina.

Os espécimes para exame histopatoldgico foram
obtidos por biopsia endobrénquica e/ou transbron-
quica (através de fibrobroncoscopia), mediastinos-
copia ou bidpsia pulmonar a céu aberto. Em poucos
casos, a comprovacao histopatoldgica foi realizada
a partir de biopsia de estrutura superficial (ganglio
ou pele).

0 quadro histopatoldgico compativel com sar-
coidose incluia achados como: granuloma nio
caseoso, bem-formado, abundantes células epite-
lidides e gigantocitos multinucleados, circunda-
dos por um anel de linfocitos.

Os pacientes, na sua maioria, receberam inicial-
mente 40 mg de prednisona em dias alternados, com
reducdo progressiva, a cada trés meses, perfazendo
um total de doze a 24 meses de tratamento. Ne-
nhum recebeu medicamentos imunossupressores
como metotrexato, azatioprina ou ciclofosfamida,
antimalaricos (hidroxicloroquina) e nem bloqueado-
res do fator de necrose tumoral.

Os dados clinicos e laboratoriais foram anali-
sados estatisticamente de forma univariada. O tes-
te de Kolmogorov-Smirnov foi utilizado para avaliar
a normalidade dos dados, sendo a significancia dos
testes baseada nas probabilidades de Liliefors. Varia-
veis continuas com distribuicdo normal foram compa-
radas por meio do teste t de Student, sendo os va-
lores expressos em média e desvio padrdo. Varia-
veis continuas sem distribui¢do normal foram com-
paradas pelo teste de Wilcoxon-Mann-Whitney,
tendo seus valores expressos por mediana, ampli-
tude interquartilica, média e desvio-padrdo. A com-
paracdo de médias em mais de dois grupos simul-
taneos foi realizada com a andlise de varidncia.
Variadveis alocadas em categorias foram compara-
das usando-se o teste do qui-quadrado, incluindo
o teste de Fisher. Alguns valores foram distribui-
dos em porcentagem do grupo. A significancia foi
definida como erro tipo 1 menor que 0,05. A ana-
lise foi processada utilizando-se o programa Sta-
tistical Package for Social Science versdo 11.0.
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RESULTADOS

0 grupo foi constituido por 92 pacientes, 53
do sexo feminino (58%) e 39 do masculino (429%),
com média de idade de 41,8 + 14,1 anos, varian-
do entre 11 e 78 anos. Homens e mulheres nao
diferiram significativamente quanto a idade: res-
pectivamente, 40,1 + 14,4 versus 43,1 + 13,9 anos
(p = 0,32). Quanto a origem étnica, 77 eram cau-
casianos (849%), enquanto que 15 eram nio cau-
casianos (169%). Quanto ao tabagismo, 8 pacien-
tes eram fumantes (10%), 24 ex-fumantes (299%),
e 51 nunca fumaram (61%) (Figura 1).

Quanto a relacdo entre sexo e idade, houve
predominio de mulheres, com 46 casos no grupo
de pacientes com idade acima de 30 anos (879%),
enquanto que entre os homens, 27 casos foram
diagnosticados nesta faixa (69%), uma diferenca
significativamente menor (p = 0,04) (Figura 2).

No momento do diagnostico de sarcoidose, ape-
nas 11 individuos eram assintomaticos (12%). A fre-
qléncia de sintomas foi igual em homens e mulhe-
res (87% e 899%, respectivamente; p = 0,83). Tam-
bém nido houve diferenca entre homens e mulheres
na apresentacio de sintomas toracicos (79% versus
92%; p = 0,47), assim como na apresentacdo de
sintomas extratoracicos (82% versus 77%; p = 0,53).

Entre os pacientes sintomaticos, 61 apresenta-
vam sintomas toracicos (66%) e 64 apresentavam
sintomas extratoracicos e sistémicos (70%). Ocor-
reram sintomas exclusivamente toracicos em 17
casos (18%) e exclusivamente extratoracicos em
20 casos (22%); 44 apresentavam, concomitante-
mente, sintomas toracicos e extratoracicos, e tam-
bém sistémicos (48%). Dos sintomas toracicos, a
tosse foi o mais freqiiente, sendo referido por 45
pacientes (49%), seguindo-se dispnéia, por 38
(419%), e dor toracica por 17 (19%). Dentre as
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Figura 1 - Tabagismo em pacientes com sarcoidose (n = 83)
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Figura 2 - Distribuicdo de 92 pacientes com sarcoidose por
idade e sexo. Os dados dos sexos masculino e feminino sdo
mostrados separadamente.

manifestacdes extratoracicas e sistémicas, as mais
freqiientes foram: emagrecimento em 24 casos
(26%); febre em 19 (21%); astenia em 15 (16%);
adenopatias periféricas em 14 (15%) e artralgias
em 13 casos (14%). Alteracdes cutineas ocorre-
ram em 10 pacientes (11%), sendo que eritema
nodoso foi diagnosticado em 6 (7%). Alteracoes
oftalmoldgicas ocorreram em 6 pacientes (7%) e
cardioldgicas em 3 (3%). Episodios de litiase uri-
ndaria ocorreram em 5 pacientes (5%) (Tabela 1).

No grupo de pacientes sintomaticos, o tempo
médio transcorrido entre o inicio dos sintomas e a
consulta médica foi de 6,1 + 7 meses, sendo que
590 dos pacientes procuraram atendimento meé-
dico em até 3 meses.

TABELA 1

Sintomas e achados clinicos mais comuns
relacionados a sarcoidose relatados no
momento do diagnostico (n = 92)

Sintomas No momento do diagndstico
n %
Assintomaticos 11 12
Sintomas toracicos 61 66
Tosse 45 49
Dispnéia 38 4
Dor toracica 17 19
Sintomas extratoracicos e sistémicos 64 70
Emagrecimento 24 26
Febre 19 21
Astenia 15 16
Adenopatias periféricas 14 15
Artralgias 13 14
Alteracdes cutaneas 10 1
Alteracdes oftalmoldgicas 6 7
Alteracées cardioldgicas 3 3

J Bras Pneumol. 2005:31(5):398-406
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Figura 3 - Resultado da avaliacdo espirométrica realizada
no momento do diagndstico de sarcoidose em 73 pacientes.
DVR: distarbio ventilatério restritivo; DVO: disturbio
ventilatdrio obstrutivo; DVM: disturbio ventilatorio misto.

A avaliacdo espirométrica (espirometria simples)
foi realizada, por ocasido do diagndstico, em 73 pa-
cientes (79%), tendo sido normal em 40 deles (55%).

Distarbio ventilatdrio restritivo ocorreu em 17
pacientes (23%), distirbio ventilatorio obstrutivo em
13 (189%), e disturbio ventilatorio misto em 3 (4%).
Nestes casos em que houve alteracdo espirométrica
(33 casos), o disturbio ventilatorio foi de intensida-
de leve em 20 casos (28% de 73 pacientes avalia-
dos) e de intensidade moderada em 13 (18% de 73
pacientes avaliados). Disturbio ventilatério grave ndo
foi registrado neste grupo (Figura 3).

Entre os pacientes que realizaram espirome-
tria, foram encontradas alteragdes da funcao pul-
monar em 58% dos homens (18 pacientes) e em
36% das mulheres (15 pacientes), sendo essa di-
ferenca sem significancia estatistica (p = 0,058).

A medida da calcitiria de 24 horas foi realizada em
49 pacientes (53%), encontrando-se calcitria superior
a 300 mg/24h em 12 casos (24% dos pacientes avalia-

% dos Casos
W
S

Il n
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Figura 4 - Distribuicdo de 78 pacientes com sarcoidose
quanto a classificacdo radiologica.
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dos), e tendo como média 225,4 + 145,8 mg/24h.

Quanto ao estudo radioldgico de torax, foi pos-
sivel recuperar os radiogramas de 78 pacientes,
todos estes referentes ao momento do diagnosti-
co. Dentre estes casos, 23 pacientes apresenta-
vam tipo radioldgico | (30%), 38 classificagio ra-
dioldgica tipo Il (48%) e 17 tipo radiologico Il
(229%). Nenhum caso foi classificado como tipo IV
(fibrose pulmonar) e nenhum paciente apresentou
radiograma de toérax normal no momento do dia-
gnostico (Figura 4).

Os espécimes para exame anatomopatologico ti-
veram origem intratoracica em 84 pacientes (91%):
por mediastinoscopia em 46 (50%), biopsia transbron-
quica em 19 (21%) e biopsia a céu aberto em 19
deles (21%). Biopsia de linfonodo periférico foi reali-
zada em 5 pacientes (6%), e tegumentar em 3 (3%).

Como medida terapéutica principal, a cortico-
terapia sistémica foi indicada em 55 pacientes
(609%), incluindo todos os do tipo radioldgico IlI,
sendo os demais do tipo Il. Ndo foram observa-
dos efeitos adversos significativos que motivas-
sem a suspensdo da corticoterapia.

Algumas correlacdes entre diversas varidveis
foram realizadas para se verificar a significancia e
a importancia pratica das mesmas.

Os pacientes que apresentaram episddios de fe-
bre como sintoma inicial de sarcoidose procuraram
o médico em um tempo significativamente menor
que aqueles que ndo a apresentaram no inicio do
quadro (2,6 + 2,5 versus 7,4 + 7,7 meses; p = 0,009).

Pacientes do sexo masculino apresentaram ni-
veis de calciuria urindria de 24h significativamen-
te maijores que aqueles do sexo feminino (288,5 +
171,0 versus 184,1 + 111,5mg/dL; p = 0,014).

Quando se comparou o tipo radioldgico com a
média da calcitria urinaria, encontrou-se que o gru-
po de pacientes com tipo radioldgico Il teve calciu-
ria média significativamente maior que os pacien-
tes com tipos radioldgicos | ou Il: tipo 1 com mé-
dia de 198,6 + 107,3; tipo Il com média de 213,2
+ 112,2; e tipo lll com média de 349,6 + 181,3. A
analise de variancia mostrou haver diferenca signi-
ficativa entre o tipo Ill e os tipos | eIl (p = 0,011).

Até o momento, no Pavilhdo Pereira Filho, ne-
nhum paciente com sarcoidose foi submetido a trans-
plante pulmonar, sendo esta mais uma indicagdo de
que a doenca, em nosso meio, ndo compromete o0s
pulmées com extrema gravidade, a ponto de levar a
insuficiéncia respiratdria.
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DISCUSSAO

No presente estudo, avaliaram-se retrospectiva-
mente pacientes com diagndstico de sarcoidose
atendidos em um hospital especializado em doen-
cas respiratorias. Pelas caracteristicas da amostra,
ndo se pode afirmar que os resultados obtidos pos-
sam ser extrapolados para a populacdo dos pacien-
tes com sarcoidose, mas de qualquer maneira po-
dera representar um perfil a ser utilizado como re-
feréncia para a pratica médica em nosso meio.

A seguir, estabelecem-se algumas correlagdes
entre os dados observados neste estudo e em sé-
ries da literatura.

Inicialmente, deve-se analisar alguns dados de
um estudo anterior da casuistica do Pavilhdo Pereira
Filho, que incluiu 138 casos de sarcoidose diag-
nosticados entre 1965 e 1989, com as seguintes
caracteristicas: idade - média de 30,7 anos, 21
casos abaixo de 20 anos (15%), 91 casos entre 20
e 40 anos (66%), e 26 casos acima de 40 anos
(199%); sexo - feminino em 79 casos (57%) e mas-
culino em 59 casos (439%); cor - branca em 106
casos (77%) e negra em 32 casos (23%).??

A presente série representa a seqiiéncia temporal
deste primeiro grande estudo sobre sarcoidose reali-
zado no Pavilhdo Pereira Filho. Quanto as caracte-
risticas dos pacientes, verifica-se semelhanga entre
ambas, com excecdo da faixa etdria, pois nas duas
ultimas décadas os pacientes com sarcoidose apre-
sentaram idade mais avancada. Enquanto a média
atual é de 41,8 anos, anteriormente era de 30,7 anos.
Este aumento da faixa etdria também foi observa-
do em outros estudos como o denominado A Case
Control Etiologic Study of Sarcoidosis, nos EUA,
onde a média de idade esteve acima de 40 anos®?, e
outro, na Holanda, cuja média foi de 46,7 anos.!""
Em alguns paises, como Suécia e Japdo, observou-
se um segundo pico de incidéncia na sexta década
de vida, especialmente entre as mulheres.

0 estudo A Case Control Etiologic Study of
Sarcoidosis, projeto norte-americano multicéntri-
co, realizado por um grupo de pesquisadores de
dez grandes centros clinicos, teve como um de
seus objetivos determinar os locais (6rgdos) en-
volvidos no grupo de pacientes como um todo e
em subgrupos diferenciados por sexo, raca e ida-
de.Bo3" Esta populacio era heterogénea quanto a
raca (53% brancos, 44% negros), sexo (64% mu-
Theres, 36% homens), e idade (46% abaixo de 40
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anos, 54% com 40 anos ou mais). As mulheres
tinham mais envolvimento ocular, neuroldgico,
eritema nodoso, e idade acima de 40 anos, en-
quanto que os homens tinham mais hipercalce-
mia. Os negros tinham mais envolvimento cuta-
neo (excetuado o eritema nodoso), ocular, hepati-
co, de medula dssea e de linfonodos extratoraci-
cos. Os autores concluiram que a apresentagio
inicial da sarcoidose tem relacdo com sexo, idade
e, muito particularmente, com a raca negra.

Nos EUA, a sarcoidose ¢ mais freqiiente em afro-
americanos do que em caucasianos, com uma in-
cidéncia anual ajustada de 35,5 e de 10,9 por
100.000 habitantes, respectivamente.” Em termos
mundiais, entretanto, aproximadamente 80% dos
pacientes sdo brancos. No nosso estudo, observa-
se também esta tendéncia, embora de menor pro-
por¢do, uma vez que 16% dos casos sdo de indivi-
duos de cor negra. Lembre-se que no Rio Grande
do Sul, segundo o Instituto Brasileiro de Geografia
e Estatistica, 4% da populagio é de cor negra.t?
Araca predominante nesta amostra foi caucasiana
(84%), o que discorda de outros levantamentos
da literatura. Um potencial viés socio-econdmico
pode ser observado na amostra, visto que grande
parte dos pacientes era provinda de assisténcia de
saude privada. Achados semelhantes foram obser-
vados em estudos de populagdes com as mesmas
caracteristicas.®

0 pequeno predominio de mulheres na amos-
tra (58%), em relagcdo aos homens (429%), é seme-
Thante ao que se observa nas séries em geral.("3?)
Em um estudo populacional, a incidéncia de sar-
coidose entre pacientes captados através de uma
organizagdo de saude foi de 21,6 mulheres e 15,3
homens por 100.000 habitantes/ano.®¥ A idade
média na ocasido do diagnostico foi de 40,9 anos,
em ambos os grupos. Esses dados coincidem com
outros estudos em relacio as mulheres.® No estu-
do A Case Control Etiologic Study of Sarcoidosis,
abaixo dos 40 anos ha um predominio de diag-
nostico em homens.®?

0 tabagismo foi um achado infreqiiente (10%),
0 que pode contribuir para o diagnostico preco-
ce, pois diminui o fator de confusio dos sintomas
respiratdrios associados. Embora alguns autores te-
nham concluido que fumar protege contra a sar-
coidose, ainda ndo se obteve evidéncia que su-
porte esta afirmagio.C?

A sarcoidose freqlientemente apresenta-se sem
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manifestacdes clinicas ou com sintomas de pe-
quena intensidade, o que, por um lado, pode re-
tardar seu diagnostico e, por outro, pode auxiliar
sobremaneira no diagndstico diferencial. Esta é
uma caracteristica encontrada na maioria das sé-
ries da literatura. Em outros estudos também se
constata um retardo no diagndstico da sarcoido-
se, 0 que parece ocorrer mais pelas caracteristicas
da apresentacdo da doenca do que por caracteris-
ticas do paciente ou do médico.®®

0 orgéao isoladamente mais afetado foi o pul-
mao, o que se expressa pelo achado de 75% de
sintomaticos toracicos, valor coincidente com os
de outros estudos, que apresentam incidéncia va-
riavel entre 50% e 95%. Sintomas pulmonares iso-
lados podem explicar retardo no diagnostico, prin-
cipalmente pela auséncia de especificidade dos
mesmos.® Esta variavel ndo foi avaliada no pre-
sente estudo. O tempo médio entre o surgimento
de sintomas e a primeira consulta foi de seis me-
ses, sendo a grande maioria dos pacientes diag-
nosticada com até trés meses de presenca de sin-
tomas (59%). Dos sintomas extratoracicos, os mais
comuns foram emagrecimento, febre e astenia, que
caracterizam o componente sistémico da doenca.
Fadiga persistente foi referida em uma série como
o principal sintoma de apresentacdo da sarcoido-
se (71% dos casos).! Na presente série, ocorreu
em 16% dos pacientes. Naquela série foi realizado
um estudo através de questionario dirigido aos
membros da Sociedade Holandesa de Sarcoidose,
sendo que foram obtidas 1.026 respostas (58%
do total de questionarios enviados). A idade mé-
dia foi de 46,7 + 11,6 anos e 63% dos pacientes
eram mulheres. Havia 176 casos de sarcoidose fa-
miliar. Os sintomas mais freqlientes foram: fadiga
(719%), dispnéia (70%), artralgias (52%), mialgias
(39%) e dor toracica (27%). Foi usada corticote-
rapia sistémica em 565 pacientes (55,1%).

Embora a apresentacio radioldgica da presen-
te série ndo seja significativamente diferente das
relatadas na literatura, deve-se referir que enquanto
nela 30% dos casos eram do tipo radioldgico |,
outros autores referem este tipo em 400% a 50%
dos seus pacientes; ja o tipo Il, apresentado por
48% dos casos desta série, costuma ocorrer em
menos de 30% nas séries da literatura; e o tipo lll
observado em 220% aproxima-se do valor encon-
trado na literatura.®-*?*?¥ Q fato de nio termos
casos do tipo O (radiograma normal) pode ser ex-
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plicado, em parte, por nosso servigo ser especia-
lizado em pneumologia, o que dificulta o ingresso
de pacientes sem anormalidades radioldgicas do
torax. Em nosso servico, ndo costumamos classifi-
car pacientes no tipo |V, por ocasido do diagnos-
tico, devido a impossibilidade de assegurar, nesse
momento, a existéncia exclusiva de componente
fibrotico, que é o que caracteriza este grupo. S6
se pode afirmar que um caso ¢ do tipo IV quando
existem anormalidades sugestivas de fibrose e com
estabilidade lesional por um periodo longo de
acompanhamento, e sem outras lesdes passiveis
de reversibilidade.

Os resultados da espirometria indicam que a
sarcoidose geralmente ndo tem grande impacto fun-
cional pulmonar, uma vez que mais da metade dos
pacientes teve o exame normal, e quando alterado,
geralmente a disfunc¢do foi de pequena intensida-
de. O padréo do disturbio ventilatdrio pode ser tanto
obstrutivo quanto restritivo, dependendo da distri-
buicdo das lesées (parénquima pulmonar versus vias
aéreas) e da presenca de co-morbidades.

A escolha dos procedimentos diagnosticos uti-
lizados nos pacientes desta série dependeu da ex-
periéncia dos profissionais do servico e da disponi-
bilidade de equipamentos. A experiéncia com me-
diastinoscopia dos cirurgides e as freqiientes difi-
culdades do setor de endoscopia, por vezes, inter-
feriram na escolha da técnica para bidpsia. Muitos
pacientes ja chegaram ao servico com biopsia feita
ou foram encaminhados diretamente ao cirurgido.
E uns poucos, inicialmente, tinham como maior
suspeita, pneumonia intersticial fibrosante, dai te-
rem sido submetidos a biopsia por toracotomia.
Atualmente, a técnica preferencial para obtencdo
de material para exame anatomopatoldgico, em
pacientes com suspeita de sarcoidose, sem duvida,
¢ a fibrobroncoscopia, pois possibilita colher, num
mesmo tempo, fragmentos de tecido para exame
anatomopatologico e material de lavado para ana-
lise de diversos itens. Para pacientes do tipo radio-
logico 1, em que o diagnostico de sarcoidose ¢ de
longe o mais provavel, e sem indicacdo de cortico-
terapia, mais freqlientemente nio temos realizado
bidpsia, uma vez que estes pacientes devem ficar
apenas em observacio.

A corticoterapia foi indicada segundo os crité-
rios recomendados pela literatura, ultimamente
uniformizados pelos consensos internacionais, sen-
do utilizada por cerca de metade dos pacientes da
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série, 0 que se assemelha aos outros estudos. Nossa
preferéncia pelo seu uso em dias alternados, da
mesma forma que o uso diario, ndo tem respaldo
satisfatorio na literatura, mas tem-se mostrado efi-
caz em nosso Servico.

Diversas outras correlacdes de achados desta
série, citadas nos resultados, como, por exemplo,
entre idade, sexo, cor, sintomas, tipos radioldgicos,
calciuria e sintomas extratoracicos deverdo ser, fu-
turamente, melhor avaliadas, uma vez que o estudo
foi retrospectivo e o numero de casos limitado.

As caracteristicas dos pacientes com sarcoido-
se desta série, provenientes na sua maioria do Es-
tado do Rio Grande do Sul, ndo diferem significa-
tivamente das encontradas na literatura, quando
analisadas no seu conjunto.®” O fato de ndo ha-
vermos detectado nenhum caso que tivesse rece-
bido tratamento antituberculoso, anteriormente ao
diagnostico de sarcoidose, pode ser explicado, pelo
menos em parte, pelos padrdes de exigéncia do
Programa de Controle da Tuberculose do Estado
do Rio Grande do Sul e pela grande acuracia dos
laudos radiolégicos do nosso servico (e também
de outros) para a suspeita de sarcoidose.

A possibilidade de muitos pacientes ndo serem
diagnosticados, a falta de notificacdo dos casos
reconhecidos, o desconhecimento da causa, as
dificuldades diagnosticas (o diagndstico é de ex-
clusdo), e a impossibilidade de intervengdo tera-
péutica especifica tornam a sarcoidose uma do-
enca com muitas incognitas e de dificil entendi-
mento etiopatogénico. No entanto, ela apresenta
alguns padrdes clinicos que possibilitam seu re-
conhecimento e, como regra, a conduta pode ser
tomada com base nas recomendag¢des dos con-
sensos, e, desta forma, o pneumologista ou outro
especialista dedicado ao setor, na maioria dos ca-
sos, pode utilizar critérios acessiveis para diag-
nosticar e tratar seus pacientes.('?)

Como estudos epidemioldgicos comparativos
demonstraram que fatores geograficos, étnicos e
genéticos tém associacdo com caracteristicas es-
pecificas dos pacientes com sarcoidose, recomen-
da-se a realizacdo de mais estudos de séries de
casos em diferentes regides.
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