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Resumo

Introdugdo: A Sarcoidose é a doenca pulmonar intersticial mais frequente. Afecta
predominantemente adultos jovens e caracteriza-se pela presenca de adenopatias hilares
bilaterais, infiltrados pulmonares, lesdes oculares e cutaneas, mas virtualmente qualquer
orgao pode estar envolvido. O diagndstico é estabelecido quando os achados clinico-
radioldgicos sao suportados pela evidéncia histologica de granulomas ndo caseosos. Niveis
aumentados de enzima conversora de angiotensina e metabolismo anormal do calcio sdo dois
marcadores de actividade da patologia. A corticoterapia permanece o marco do tratamento e
a remissdao espontanea € comum, contudo alguns doentes evoluem para a cronicidade.
Permanece um diagnostico desafiante, pela imprevisibilidade que a caracteriza, afectando
todos os doentes de forma diferente.

Objectivos: Caracterizar epidemiologicamente e clinicamente os doentes com diagnostico de
Sarcoidose do Servico de Pneumologia do CHCB e realizar correlacdo dos resultados com o
estado da arte.

Material e métodos: foi realizada a analise dos processos clinicos individuais dos doentes
adultos com diagnostico de Sarcoidose do Servico de Pneumologia do CHCB, entre os anos de
2001 e 2010, incluindo os doentes internados e nao internados, recorrendo a informacées
cedidas pelo Servico de Pneumologia para a constituicao da amostra. Para o tratamento
estatistico recorreu-se a testes de estatistica descritiva e ao t-student na comparacdo de
grupos.

Resultados: A média de idades dos 34 doentes da amostra foi de 47,26 anos, sendo a maioria
dos doentes do sexo feminino (22). Quanto aos habitos tabagicos, a maioria era nao fumadora
(85%). As principais ocupacoes desempenhadas pelos pacientes na altura do diagnostico foram
a indlstria téxtil (oito) e servicos administrativos (sete). O eritema nodoso foi o sintoma
inicial mais frequente. 56% da amostra analisada apresentava um estudo funcional
respiratorio normal e em 11 doentes foi encontrada uma alteracao obstructiva. A capacidade
de difusdo do mondxido de carbono (DLCO) estava normal em 82% do grupo analisado. Na
radiografia do térax, o reforco hilar bilateral estava presente em 53% dos doentes. Na TC
toracica, o padrao micronodular (nove) e as adenopatias mediastinicas e hilares bilaterais
(15) foram os achados mais frequentes. Dos doentes que realizaram lavado broncoalveolar,
dez apresentavam uma relacao CD4/CD8 superior a 3,5. O procedimento mais realizado para
obtencdo do diagnostico histolégico foi a mediastinoscopia (56%). A enzima conversora de
angiotensina estava aumentada em 50% da amostra, a velocidade de sedimentacao em 24%, a
calcémia em 12%, a calcilria e a creatinina em 9% e a fosfatase alcalina em 12%. A maioria
dos doentes iniciou tratamento médico no momento do diagnoéstico (79%), sendo que nove

destes doentes cessaram o mesmo por remissao da doenca.
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Contudo trés reiniciaram corticoterapia por doenca recidivante. A fibrose pulmonar foi a
complicacao mais frequente (12%), mas a maioria da amostra (79%) nao desenvolveu
complicagoes.

Conclusdes: Verificou-se que a maioria dos resultados obtidos para a amostra analisada estao
de acordo com a literatura vigente, nomeadamente em relacdo ao género acometido, aos
habitos tabagicos, a sintomatologia inicial, dominada pelo envolvimento cutaneo, ocular e
pulmonar, estudo funcional respiratorio, alteracdes na radiografia do térax e TC toracica,
relacdo CD4/CD8, tratamento realizado e complicaces desenvolvidas durante a evolucao. O
mesmo nao se verificou na totalidade para a idade do diagndstico, modalidade de biopsia
utilizada e alguns parametros analiticos estudados. A Sarcoidose é uma doenca com grande
variabilidade a apresentacdo, com inUmeras dificuldades diagnosticas e com um curso

imprevisivel, sendo um terreno fértil para a investigacao.

Palavras-chave

Sarcoidose, epidemiologia, etiologia, fisiopatologia, diagnostico, tratamento, curso,

prognostico.
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Abstract

Introduction: Sarcoidosis is the most common interstitial lung disease. It affects primarily
young adults and it is characterized by the presence of bilateral hilar adenopathy, pulmonary
infiltrates, skin and eye damage, however virtually any organ can be involved. The diagnosis
is established when the clinical and radiographical findings are supported by histological
evidence of noncaseating granulomas. Increased levels of angiotensin converting enzyme and
abnormal calcium metabolism are two markers of disease activity. Corticosteroid therapy
remains the hallmark of treatment and spontaneous remission is common, but some patients
progress to chronicity. Remains a challenging diagnosis due to its characteristic
unpredictability, affecting every patient differently.

Objectives: To clinically and epidemiologically characterize the patients diagnosed with
Sarcoidosis of the Pneumology Department of CHCB and perform correlation of the results
with current literature.

Materials and Methods: We performed an analysis of the individual clinical files of adult
patients diagnosed with Sarcoidosis of the Pneumology Department of CHCB, between 2001
and 2010, including inpatients and outpatients, using information provided by the Department
of Pneumology for the formation of sample. For statistical tests we used descriptive statistics
and t-student in the comparison group.

Results: The average age of the 34 patients in the sample was 47.26 years, and most patients
were female (22). Regarding smoking habits, the majority were non smokers (85%). The main
occupations performed by patients at diagnosis were the textile industry (eight) and
administrative services (seven). Erythema nodosum is the most common initial symptom. 56%
of the sample had a normal lung function and in 11 patients was found an obstructive change.
The diffusing capacity for carbon monoxide (DLCO) was normal in 82% of the analyzed group.
On chest radiograph, bilateral hilar strengthening was present in 53% of patients. On CT scan,
the micronodular pattern (nine) and bilateral hilar and mediastinal adenopathy (15) were the
most frequent findings. Among the patients who underwent bronchoalveolar lavage, ten had a
CD4/CD8 ratio greater than 3,5. The procedure most often performed to obtain the
histological diagnosis was mediastinoscopy (56%). The angiotensin converting enzyme was
increased in 50% of the sample, erythrocyte sedimentation rate in 24%, increased calcium
blood levels in 12%, calciuria and creatinine in 9% and alkaline phosphatase in 12%. Most
patients started treatment at the time of diagnosis (79%), and nine of these patients stopped
the treatment because of disease remission. However three of these patients restarted
corticosteroid therapy because of disease recurrence. Pulmonary fibrosis was the most

frequent complication (12%), but most of the sample (79%) developed no complications.
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Conclusions: We found that most of the results obtained for the analyzed sample are
consistent with the current literature, particularly with regard to the affected gender,
smoking habits, the initial symptoms, dominated by cutaneous, ocular and pulmonary
involvement, lung function studies , changes on chest radiograph and CT scan, CD4/CD8 ratio,
performed treatment and complications developed during evolution. The same was not true
for the age at diagnosis, type of biopsy utilized and some analytical parameters studied.
Sarcoidosis is a disease with great variability at presentation, with numerous diagnostic

difficulties and with an unpredictable course, being a fertile ground for research.

Keywords

Sarcoidosis, epidemiology, etiology, physiopathology, diagnosis, treatment, course, prognosis.
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Introducao

A Sarcoidose € uma doenca multissistémica, de causa desconhecida, caracterizada pela
presenca multifocal de granulomas epitelidides nao caseosos [1]. Até a data é a segunda
patologia respiratoria mais comum, em adultos jovens, logo a seguir a asma [2].

Os pulmoes e sistema linfatico sdao predominantemente afectados, mas virtualmente,

qualquer 6rgao pode estar envolvido [3].

Jonathon Hutchinson, um cirurgiao/dermatologista, descreveu o primeiro caso de Sarcoidose,
em Londres. Este médico inglés observou um doente com placas cutaneas pdrpura nas maos e
pés com dois anos de evolucdo, descrevendo estas lesdes em 1877, na sua obra [llustrations
of Clinical Surgery, com o titulo: “Case of livid papillary psoriasis” [4, 5]. Caesar Boeck
implementou a designacao “sarcdide benigno” em 1899, ao observar e descrever uma doente

com lesdes cutaneas em varias regides corporais associadas a adenopatias multiplas [4].

A Sarcoidose tem distribuicdo mundial, apresentando amplas variacoes epidemiologicas de
acordo com a idade, sexo, raca e origem geografica. E prevalente na Europa Central, EUA
(Estados Unidos da América) e Japao e menos frequente na América do Sul e Central e Africa.
A patologia é mais severa nos Afro-americanos, ao passo que 0s caucasianos se apresentam
maioritariamente com doenca assintomatica [6]. Portugal enquadra-se no conjunto de paises
cuja incidéncia é inferior a 10/100.000 [1]. Na regido abrangida pelo CHCB (Centro Hospitalar
Cova da Beira), que serve 100.000 habitantes, a prevaléncia é de 34 por 100.000 habitantes

[71.

A incidéncia verdadeira da Sarcoidose é dificil de estimar em qualquer comunidade, por
inUmeras razbes: um nUmero desconhecido de casos ndo é diagnosticado devido a uma
apresentacao assintomatica ou sintomatologia discreta; os doentes podem recorrer, no inicio,
a diferentes especialidades, devido a apresentacdo muito variavel da Sarcoidose, nao
existindo, muitas vezes, centralizacao dos registos; a dimensao da populacao abrangida por
cada unidade hospitalar, nem sempre pode ser estimada, qualquer que seja a definicao de
Sarcoidose, ¢é dificil a sua aplicacao nas formas menos severas da doenca e finalmente deve-
se referir a auséncia de testes diagnosticos sensiveis e especificos, culminando em erros de

diagnostico, assim como de investigacdes epidemioldgicas sistematicas [8, 9].
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Esta patologia desenvolve-se, habitualmente, antes dos 40 anos de idade, com um pico de
incidéncia na faixa etaria entre os 20 e 39 anos de idade [10]. Ocorre ligeiro predominio no
sexo feminino, independentemente do grupo étnico, tendo-se concluido, ainda que a

apresentacao inicial da doenca depende do sexo, raca e idade [11, 12].

A taxa de mortalidade situa-se entre 1 a 5 % [2]. A insuficiéncia respiratoria é a principal
causa de morte. No entanto, no Japao, o envolvimento cardiaco é responsavel pela maioria

dos casos fatais [6].

A etiologia permanece desconhecida, mas pensa-se que decorre da interaccao entre factores
genéticos e ambientais, determinando a consequente susceptibilidade para a doenca, a sua
expressao clinica e desenlace [13]. Estudos iniciais sobre Sarcoidose relataram associacoes
com irritantes presentes no meio rural, fumos de lareiras, polen de pinheiro, berilio,
aluminio, zirconio e talco. Mais recentemente, foram implicados, também, a exposicdo a

particulas inorganicas, insecticidas e ambientes bolorentos [9, 12].

A aglomeracao temporal e espacial de casos de Sarcoidose, assim como a sua predisposicao
familiar apontam para a possibilidade de exposicao ambiental partilhada ou de um agente
transmissivel [14]. InUmeros agentes infecciosos foram implicados na etiologia da doenca,
entre eles: virus (herpes virus humano, retrovirus, virus Epstein-Barr), bactérias
(Propionibacterium acnes, Borrelia burgdorferi, Mycoplasma, Chlamydia, Nocardia) e
micobactérias (Mycobacteria tuberculosis, Mycobacteria paratuberculosis) [6, 15].

Um dos resultados mais robustos do estudo de Newman et al [14], consistiu na associacao
negativa entre o consumo de tabaco e o risco de Sarcoidose. As propriedades
imunosupressoras dos cigarros e os seus efeitos na imunidade inata e adaptativa, podem ter
efeitos benéficos em doencas como a Sarcoidose. Actualmente nao se pode concluir que o
cigarro tera efeito deletério na severidade e progndstico da patologia, apesar de inibir o seu

desenvolvimento [16].

0 argumento mais convincente de que existe predisposicao genética para o desenvolvimento
de Sarcoidose € a ocorréncia de aglomerados familiares da patologia [9].

A Sarcoidose é uma doenca poligénica [17]. Existem varios estudos sobre polimorfismos
genéticos, como por exemplo, os relacionados com o sistema de antigénios leucocitarios
humanos do complexo major de histocompatibilidade, com os genes das citocinas ou
quimiocinas participantes na resposta imunologica ou com o gene da ECA (enzima conversora
da angiotensina), que podem influenciar a forma de apresentacdo, de evolucao e progndstico
da doenca [9, 18].
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A associacao da Sarcoidose com inimeras doencas auto-imunes é observada algumas vezes,
nomeadamente com o hipotiroidismo, doenca de Graves, doenca celiaca, doenca de Addison,

anemia perniciosa e vitiligo [19].

O cunho imunologico da Sarcoidose consiste na infiltracao de linfécitos T CD4 activados, em
todos os tecidos afectados pelo processo imuno-inflamatério [20].

As substancias antigénicas responsaveis pelo recrutamento dos macrdéfagos sao internalizadas,
processadas e apresentadas a linfocitos do tipo CD4, em associacao com moléculas do MHC I
(complexo de histocompatibilidade major de classe Il). O padrao de citocinas libertado pelas
células T pulmonares é do tipo Th1, consistindo predominantemente em IFN y (interferdo y) e
IL-(interleucina)2. A IL-12, libertada pelos macréfagos activados e a IL-18 actuam
sinergicamente para amplificar a resposta Th1 e a citotoxicidade dos linfocitos T [21, 22].
Uma mudanca no padrao de secrecao para Th2 ocorre nos pacientes com doenca progressiva,
estando associado a proliferacao de fibroblastos [20]. Os granulomas sdao um conjunto de
fagocitos mononucleares altamente diferenciados, células epitelidides, células gigantes e
linfocitos, sendo a sua porcao central constituida maioritariamente por linfocitos CD4, e a

periferia ocupada por linfocitos CD8 [23].

Uma vez que a Sarcoidose € uma doenca multiorganica, os pacientes podem recorrer a varias
especialidades. Distinguem-se trés modos diferentes de apresentacdo clinica: Sarcoidose
assintomatica, sintomas constitucionais ndo especificos e sintomas relacionados com o

envolvimento de um o6rgéao especifico [6].

Tosse seca cronica, dispneia e dor toracica sao os sintomas mais comuns que levam a procurar
ajuda médica. Sintomas como fadiga, mal-estar, febre, perda de peso, fadiga muscular, e
intolerancia ao exercicio sao frequentes [17]. A descoberta acidental de Sarcoidose em
paciente assintomatico, através de alteracdes na radiografia toracica nao é incomum (30 a
60%) [24]. Os pulmodes sao afectados em mais de 90% dos pacientes com Sarcoidose. O
estadiamento radioldgico da doenca é baseado na presenca de linfadenopatias e infiltrados
pulmonares com ou sem fibrose: o estadio 0 corresponde a inexisténcia de achados
intratoracicos visiveis; o estadio |, que é a forma de apresentacdo mais comum, corresponde
a presenca de lindafenopatias hilares bilaterais e paratraqueais sem infiltrados pulmonares;
no estadio Il coexistem linfadenopatias hilares bilaterais e infiltrados no parénquima
pulmonar; no estadio Il existem infiltrados parenquimatosos sem adenopatias hilares e o
estadio IV que equivale a fibrose avancada com imagem radiolégica em favos de mel,

retraccao hilar, bolhas, quistos ou enfisema [9].
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Ganglios linfaticos periféricos aumentados de volume estdo presentes em, aproximadamente
um terco dos pacientes [6]. De facto, também um terco dos pacientes pode apresentar
adenopatias cervicais e o seu pronto reconhecimento é importante perante a possibilidade de

realizacao de biopsia [25].

0 envolvimento cutaneo ocorre em cerca de 25% dos doentes [26]. Duas lesdes cutaneas
importantes e facilmente reconheciveis sao o eritema nodoso e o lUpus pérnio, sendo que o
primeiro representa o cunho de Sarcoidose aguda, ao passo que o lUpus pérnio representa o

estadio cronico da patologia [9].

Evidéncia clinica de envolvimento cardiaco esta presente em cerca de 5% dos pacientes com
Sarcoidose [9]. InUmeros doentes sao assintomaticos, sendo que a sintomatologia surge

aquando do aparecimento de anomalias da conducao cardiaca [25].

Apesar de serem encontrados granulomas em 50 a 80% das biopsias do figado, este é palpavel,
em apenas 20% dos doentes. Alteracdes nas provas de funcdo hepatica sdao comuns [9].
Aumento hepatico e esplénico pode ser observado na TC (tomografia computarizada)

abdominal ou na RM (ressonancia magnética) [25].

A Neurosarcoidose manifesta-se clinicamente em menos de 10% dos doentes, sendo que mais
de 25% dos pacientes apresentam envolvimento assintomatico do SNC (sistema nervoso

central) no momento da autopsia [9, 25].

O envolvimento ocular pode ocorrer em 11 a 83% dos pacientes [9]. Qualquer zona do olho

pode ser afectada, contudo a uveite é a lesdo ocular sarcoide mais comum.

0 envolvimento gastrointestinal ocorre em menos de 1% dos doentes e habitualmente, esta
associado a doenca pulmonar. O estdmago € o 6rgao mais afectado [9, 27]. O sistema
musculoesqulético pode estar envolvido, contudo, tal costuma acontecer apenas em estadios

avancados da doenca [25].

Leucopenia ocorre em 40% dos doentes, sendo as alteracées hematologicas, habitualmente,

pouco severas [6]. A insuficiéncia renal relaciona-se com a hipercalcémia e nefrocalcinose

[9].
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Tabela 1. Envolvimento organico na Sarcoidose. Adaptado de [6].

Orgéo % de pacientes

Intratoracico

Nodulos linfaticos mediastinicos 95-98%
Pulmao > 90%
Pleura Frequente, mas < 10% sintomaticos

Extratoracico

Figado 70-80%
Baco 40-80%
Olhos 20-50%
Nodulos linfaticos periféricos 30%
Pele 25%
Sistema Nervoso 10%
Coracao 5%
Sistema gastrointestinal < 1%
Rins Raro

Os granulomas sarcoides produzem a ECA e os seus niveis estdo aumentados em 60% dos
pacientes com Sarcoidose [12]. Possui valor diagndstico limitado, apresentando utilidade na

monitorizacao terapéutica da actividade granulomatosa [1].

A hipercalcilria € o defeito do metabolismo do calcio mais comum na Sarcoidose, ao passo
que a hipercalcémia € menos frequente, sendo geralmente assintomatica. A primeira decorre
principalmente da absorcao intestinal aumentada de calcio e da reabsorcao ossea, ficando os
mecanismos de reabsorcao tubular renal saturados. A hipercalcémia esta associada a

producéo extrarenal aumentada de Vitamina D, pelos macrofagos alveolares [28].

Muitos pacientes com Sarcoidose activa tém anergia parcial ou completa face a antigénios
cutaneos, sendo esta avaliada pela reaccdo de Kveim. E atribuida a diminuicao dos linfocitos
T circulantes no sangue periférico dos doentes com doenca activa, que apresentam numeros
aumentados de células T activadas nos locais de inflamacao granulomatosa [29, 30]. Existe,
ainda proliferacao mioclonal de células B com secrecao imunoglobulinica [1].

Segundo Costabel [6] o diagndstico de Sarcoidose deve basear-se em trés critérios, que sao:
um quadro clinico ou imagem radioldgica compativel, evidéncia histologica de granulomas nao
caseosos € a exclusdo de outras doencas que podem apresentar semelhancas clinicas e
histoldgicas.
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Assim, segundo o mesmo autor, perante a suspeita de Sarcoidose é imperativo atingir os
seguintes objectivos: obter confirmacado histoldgica, determinar a extensao e severidade do
envolvimento organico, averiguar se a patologia apresenta padrdao de estabilidade ou tem
tendéncia a progredir e avaliar se o doente beneficiara com a terapia.

Condicdes que podem mimetizar a Sarcoidose sdo varias: tuberculose, infeccdes flngicas,
exposicdo cronica ao berilio, neoplasias, doenca de Whipple, doenca de Crohn e

Granulomatose de Wegener, sao os principais exemplos [3, 23].

A broncofibroscopia flexivel com BPTB (bidpsia pulmonar transbronquica) é o procedimento
de escolha [31]. Aquando da realizacdo deste procedimento, deve-se executar LBA (lavado
broncoalveolar) concomitante, para avaliacao das populagdes linfociticas [6].

No LBA, uma razdo CD4 / CD8 > 3,5 é altamente consistente com o diagnostico de Sarcoidose
[17]. O LBA é um instrumento importante para o diagndstico diferencial, uma vez que permite
detectar a presenca de micobactérias, por exemplo [32]. A mediastinoscopia é aventada
quando as técnicas broncoscopicas e o LBA falharam e nao existem mais locais de biopsia

acessiveis [6].

A TC toracica nao é indicada para todos os doentes. A sua utilizacdo € importante quando
existem achados clinicos ou radiograficos atipicos, uma radiografia toracica sem alteracdes,
associada a suspeita clinica de Sarcoidose, quando se suspeita de complicacbes, como
bronquiectasias, fibrose pulmonar e enfisema de retraccdo e também, na presenca de

malignidade ou infeccao sobreposta [6].

As linfadenopatias constituem uma manifestacao intratoracica comum de Sarcoidose, estando
presentes na maioria dos pacientes, em qualquer momento da evolucdo da doenca. As
adenopatias hilares bilaterais sdo um padrao classico desta patologia, sendo a simetria um
dado importante para o diagnostico, uma vez que adenopatias simétricas s&o pouco usuais na
maioria dos diagnodsticos alternativos, como a tuberculose e o linfoma [33].

O elemento imagioldgico representativo é o micronodulo, que corresponde a agregacdo dos
granulomas [32]. Podem ainda ser visiveis neste exame de diagnostico: espessamento dos
septos interlobulares, arquitectura pulmonar distorcida, padrao em favo de mel,

bronquiectasias e consolidacao alveolar [9].

InvestigacOes adicionais devem ser implementadas, nomeadamente, PFR (provas de funcao
pulmonar), com espirometria e DLCO (capacidade de difusdo do mondxido de carbono),
analise de urina, ECG (electrocardiograma), avaliacdo oftalmoldgica, teste cutaneo da

tuberculina e avaliacdo biolégica, com hemograma e analise bioquimica, que podem revelar
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anemia, leucopenia, hipercalcémia, hiperproteinémia com hipergamaglobulinémia, creatinina

e FA (fosfatase alcalina) aumentadas, ECA elevada e hipercalcilria na urinalise [6, 9].

Estudos apropriados deverao ser efectuados para avaliacao da Sarcoidose extrapulmonar.
Exemplos disso sdao o ecocardiograma, monitorizacdo Holter, RM ou TC cranio-encefalicas,
entre outros [9]. E fundamental que se identifique o envolvimento extratoracico
precocemente, uma vez que o progndstico é ditado, nao so pelos estadios radiologicos, mas
também por manifestacoes especificas de certos orgdos, sendo que muitas destas tém efeito

negativo no referido prognostico [34].

O tratamento da Sarcoidose permanece controverso, nao havendo consenso sobre quem deve
ser tratado e quando. Os corticosterdides continuam a ser o alicerce do tratamento
farmacologico [17]. Os agentes citotoxicos sdo uma alternativa, sendo o metrotrexato e a
azatioprina os agentes preferidos, devido ao seu perfil de seguranca e eficacia. Alguns
pacientes com Sarcoidose severa ou persistente requerem agentes alternativos, em
combinacdo com os corticoides ou de forma isolada. A lista de potenciais agentes
imunosupressores € vasta, incluindo o metotrexato, azatioprina, hidroxicloroquina,
ciclofosfamida, micofenolato mofetil, clicosporina A, clorambucil, assim como agentes
dirigidos contra o TNFa (factor de necrose tumoral a), como talidomida, pentoxifilina,
infliximab e etanercept [35]. Para a Sarcoidose em estadio terminal, o transplante pulmonar

ou de outros orgaos € a abordagem seleccionada [9].

Tabela 2. Resumo das Guidelines para o tratamento da Sarcoidose. Adaptado de [35].

Manutencéao: dose

Guidelines Indicacdes para Inicio: dose oral diaria de oral diaria de

tratamento prednisolona prednisolona

ATS/ERS/ Doenca sintomatica 20-40 mgdurante1a3 5-10 mg durante
WASOG progressiva com meses antes do pelo menos 1 ano
infiltrados na radiografia desmame

toracica e agravamento

da funcao pulmonar

A remissao espontanea da doenca, ocorre aproximadamente em dois tercos dos casos, mas
cerca de um terco dos pacientes tera um curso latente da patologia [36].
Inimeros factores, listados na tabela 3, permitem inferir se a evolucao da doenca sera

favoravel ou, pelo contrario tera um desfecho sombrio.
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Tabela 3. Factores de prognéstico implicados na evolucao da Sarcoidose. Adaptado de [6].

Factores Favoraveis

Rac¢a Caucasiana

Estadio Radiografico |

Factores Desfavoraveis

LUpus pérnio

Uveite Cronica

Idade de inicio > 40 anos

Hipercalcémia crénica

Nefrocalcinose

Raca Negra

Sarcoidose Pulmonar Progressiva

Envolvimento da mucosa nasal

Envolvimento Osseo

Neurosarcoidose

Envolvimento Cardiaco

A classificacdo baseada na radiologia € um meio (til na avaliacdo do progndstico [1]. Este é
melhor quando a Sarcoidose tem inicio agudo, ao passo que o envolvimento extrapulmonar

traduz uma tendéncia para a cronicidade [1, 6].

A principal complicacao é o desenvolvimento de fibrose pulmonar, facilmente observavel na
radiografia do torax [9]. A hipertensdo pulmonar é uma manifestacdo rara, mas severa, que
complica os estadios terminais da Sarcoidose. Hemoptises podem ocorrer no contexto de
micetomas ou bronquiectasias e também se pode verificar a presenca de broncoestenoses,
associadas a fibrose, a localizacdo das lesGes sarcoides nas vias aéreas e compressido por

adenopatias hilares e mediastinicas [9, 21].

Apesar de nao existirem guidelines relativas ao seguimento dos doentes, é recomendado que
se realize uma avaliacdo a cada 3 a 6 meses durante os primeiros dois anos apos a
apresentacao, para avaliar o prognostico e a necessidade de tratamento. Apds remissdo da

doenca, todos os doentes, devem ser monitorizados, pelo menos durante trés anos.



Caracterizacao dos doentes com diagnostico de Sarcoidose do Servico de Pneumologia do CHCB entre os
anos de 2001 e 2010

Um estadio | persistente e assintomatico, deve ser monitorizado anualmente e os doentes em
estadios mais avancados e com envolvimento extrapulmonar devem ser monitorizados a longo

prazo e indefinidamente [19].

A Sarcoidose permanece, assim, uma patologia desafiante e com bastantes enigmas, ainda
por solucionar, devendo referir-se que constitui um diagndstico de exclusdo. A sua etiologia
nao foi, ainda, clarificada de modo que ndo existem estratégias preventivas efectivas. E
fundamental que se prossiga na investigacdo da etiologia e patogénese da doenca, na

melhoria do tratamento clinico do doente e no desenvolvimento de novos farmacos [37].
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Objectivos

A Sarcoidose é a doenca pulmonar intersticial mais frequente, que se caracteriza pela
presenca de granulomas ndo caseosos, que afectam maioritariamente os pulmoes e ganglios

linfaticos.

Tendo em conta que, apesar dos inUmeros estudos realizados neste campo, a Sarcoidose
permanece uma doenca extremamente complexa, a sua etiologia permanece desconhecida, a
sua fisiopatologia ndo é totalmente compreendida, associa-se a enorme variabilidade clinica,
na auséncia de exames diagnosticos especificos e sensiveis para o seu diagndstico e que a
regidao abrangida pelo CHCB, como referido anteriormente, apresenta uma incidéncia

consideravel, sdo objectivos deste trabalho:

1) Caracterizar epidemiologicamente uma amostra de doentes adultos com o Diagndstico
de Sarcoidose, seguidos nas Consultas de Pneumologia do Centro Hospitalar Cova da

Beira;

2) Caracterizar clinicamente a mesma amostra, através dos resultados dos seguintes
parametros: comorbilidades pulmonares, sintoma inicial a apresentacao, radiografia
toracica, TC toracica, LBA, PFR, DLCO, resultados de analises, como ECA, VS
(velocidade de sedimentacdo), calcémia e calcilria, FA, creatinina, alteracdes no
hemograma, o tratamento efectuado e eventuais complicacdes durante a evolucao da

doenca;

3) Comparar e realizar eventual correlacao dos resultados obtidos com o estado da arte

actual, relativa ao assunto em estudo.
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Material e Métodos

Amostra

A populacdo alvo utilizada como base para este estudo, corresponde aos doentes com
Diagnostico de Sarcoidose do Servico de Pneumologia do CHCB, entre os anos de 2001 e 2010,

seguidos na Consulta Externa da mesma especialidade.

Para a seleccao da amostra foram contabilizados os doentes internados e nao internados com
o referido diagnostico. Uma vez que estes ultimos, carecem de codificacdo relativa ao
supracitado diagnostico, foi fundamental a informacao clinica cedida pelo Servico de
Pneumologia, na constituicdo da amostra e concretizacao do estudo.

Assim, obteve-se o nimero de 34 doentes adultos do sexo feminino e masculino, que

passaram a constituir a amostra em estudo.

Como critérios de inclusdo consideraram-se todos os diagnosticos confirmados de Sarcoidose,
entre os anos de 2001 e 2010. A falta de confirmacao do diagnostico de Sarcoidose, ou quando
este foi confirmado, mas antes do ano de 2001 ou depois do ano de 2010, assim como a
auséncia dos parametros a avaliar nos processos clinicos dos individuos estudados, constituem

os critérios de exclusao para este trabalho.
Metodologia

Estudo de caracter descritivo e de direccao retrospectiva, que conta com a aprovacao do
Conselho de Administracao do CHCB, para a sua execucao.

Baseou-se na analise dos processos clinicos individuais dos pacientes seleccionados,
armazenados no Arquivo, assim como na consulta simultanea de informacao clinica presente
em varios sistemas informaticos, de acesso restrito, usados no CHCB: SAM-Sistema de Apoio
ao Médico ® e Alert ®.

A recolha de dados assenta na informacéao clinica presente no registo efectuado no Servico de

Urgéncia, nos registos das consultas e internamentos, até ao momento do diagnostico.

Para pesquisa bibliografica relativa ao assunto em estudo, utilizaram-se os motores de busca
PubMed e Medscape, varios jornais internacionais, onde destaco o “American Journal of
Respiratory and Critical Care Medicine”, “Jama & Archives”, “Chest”, assim como recursos
presentes na “American Thoracic Society” (ATS), “European Thoracic Society” (ERS) e Ild Care

Foundation.

11
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As palavras-chave utilizadas para a pesquisa foram: “sarcoidosis”, “pulmonary sarcoidosis”,

“sarcoidosis etiology”, “sarcoidosis diagnosis”, sarcoidosis treatment”, “sarcoidosis

epidemiology” e “sarcoidosis pathology”.

Parametros Avaliados

Para a concretizacado deste trabalho foram recolhidos os seguintes dados:

Idade: utilizou-se a idade do doente aquando do diagndstico, expressa em anos.

Sexo: classificou-se os individuos como sendo do sexo feminino e masculino.

Habitos tabagicos: pesquisa destes habitos na altura do diagndstico, sob a forma de

“fumador”, “nao fumador” e “ex-fumador”.

Comorbilidades pulmonares: patologias do foro respiratorio presentes no momento do

diagnostico de Sarcoidose.

Sintoma inicial a apresentacdo: expressa a sintomatologia marcante no inicio da

evolucao da patologia.

Historia ocupacional: representa a principal ocupacdo profissional aquando do

diagnostico.

Alteracoes na radiografia do torax: respeitante aos principais padrdes radiologicos

encontrados, como padrao micronodular, padrao reticular e reforco hilar bilateral.

Alteracoes na TC do torax: presenca de achados coincidentes com o diagnostico de
Sarcoidose, nomeadamente adenopatias mediastinicas e hilares, assim como varios

infiltrados pulmonares.

Parametros da Funcdo Respiratoria: valores obtidos a partir da realizacdo de PFR,
nomeadamente espirometria, pletismografia e capacidade de difusao. A sua analise

permite classificar o padrao respiratério como normal, obstrutivo, restritivo ou misto.

Capacidade de Difusdo do Monoxido de carbono (DLCO): informa sobre a transferéncia
de gas entre os alvéolos e o sangue nos capilares pulmonares. Os dados recolhidos

dizem respeito a DLCO/VA, dado que o valor é corrigido para a ventilacao alveolar.

12
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*= Lavado Broncoalveolar (LBA): permite determinar a razao entre linfocitos CD4/CD8,

classificando-a como superior ou inferior a 3,5.

»= Parametros Analiticos
- ECA
- Calcémia
- Calcidria
- VS
- Creatinina
- FA

- Alteracées no Hemograma

= Recurso a tratamento médico: inferir quais os doentes que iniciaram tratamento
médico aquando do diagndstico, verificando ao longo da evolucdao da doenca, se
algum deles cessou essa mesma terapéutica ou se houve necessidade de iniciar outra

terapéutica imunosupressora.

Tratamento Estatistico

No tratamento estatistico dos dados recolhidos foram realizados os testes de estatistica
descritiva, como medidas de tendéncia central (média e mediana), medidas de dispersao
(desvio-padrao e amplitude) e frequéncias (absoluta e relativa).

A comparacao de grupos foi realizada através do teste t-student.
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Resultados

Caracterizacao Epidemiolédgica

No estudo actual, foram analisados os processos referentes a um total de 34 doentes, do sexo

feminino e masculino. Todos os individuos sao de raca caucasiana.

Apods analise dos dados recolhidos, verificou-se que a populagdo em estudo apresentava
idades, aquando do diagnostico de Sarcoidose, compreendidas entre 24 anos e os 78 anos
(média de 47,26 + 14,26; mediana de 49), sendo constituida por 22 individuos do sexo
feminino (65%) e 12 individuos do sexo masculino (35%).

Assim, verifica-se predominio evidente dos doentes do sexo feminino, com idades
compreendidas entre 24 e 78 anos (média de 46,86 + 14,26; mediana de 50,5), ao passo que
os doentes do sexo masculino apresentam idades entre os 27 e 78 anos (média de 48 + 14,85;

mediana de 48)

Tabela 4. Caracterizacdo da Amostra

Distribuicao das idades por sexo na amostra estudada. Os valores representam médias + desvio padrao
(DP), bem como os valores maximos e minimos em cada um dos grupos. O n representa o nimero da
amostra que constitui cada um dos grupos.

Idade (anos)

Maximo Média = DP

Masculino 12 27 78 48,00 + 14,85
Feminino 22 24 78 46,86 + 14,26
Total 34 24 78 47,26 + 14,26
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Na Figura 1 podemos observar que a maioria dos pacientes se enquadra na faixa etaria de
[50;59] anos, tanto para o sexo feminino, como masculino, correspondendo, respectivamente

a 36% e 33%.
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Figura 1. Distribuicao dos doentes por sexo e idade.

As barras representam o nimero absoluto de doentes em funcdo da década, (n=34).

No que diz respeito aos habitos tabagicos dos doentes seleccionados, a maioria era nao
fumadora, correspondendo a 85% dos pacientes. Dos restantes doentes, apenas 6% eram
fumadores no momento do diagnostico e 9% dos doentes eram ex-fumadores no referido

periodo.

m Nao Fumadores
B Ex-Fumadores

® Fumadores

Figura 2. Habitos tabagicos dos doentes seleccionados.

O grafico representa o nimero absoluto de doentes relativamente aos seus habitos tabagicos, (n=34).

15



Caracterizacao dos doentes com diagnostico de Sarcoidose do Servico de Pneumologia do CHCB entre os
anos de 2001 e 2010

Relativamente a histéria ocupacional dos doentes, uma ampla gama de profissdes era
desempenhada por estes, aquando do diagndstico.

Assim, as profissbes desempenhadas eram variadas: industria téxtil (oito), servicos
administrativos (sete), construcao civil (quatro), agricultura (trés), empregado(a) comercial
(trés), professor(a) (dois), mecanica (um), empregada doméstica (um), auxiliar escolar (um),
motorista (um), engenharia informatica (um), cabeleireiro (um) e empregado(a) fabril (um).
Como demonstrado no grafico lll, as areas ocupacionais mais prevalentes foram a Industria
téxtil e os Servicos Administrativos, correspondendo, respectivamente a 24% e 21%. Logo a
seguir estao a construcdo civil, agricultura e empregado(a) comercial, que correspondem,
respectivamente a 12% e 9%. Apenas 6% da amostra desempenhava a profissao de

professor(a). As restantes ocupacoes representam apenas 3% da totalidade da amostra.

Nuimero de doentes

Ocupacdes Profissionais dos doentes

Figura 3. Historia ocupacional dos doentes.
As barras representam o numero absoluto de doentes relativamente a sua ocupacao profissional, (n=34).
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Caracterizacao Clinica

Inimeros dados foram recolhidos com vista a tracar o perfil clinico dos doentes seleccionados,
através da historia clinica e exames complementares de diagnostico. Do grupo em estudo,
dois dos doentes apresentavam o diagnostico de asma crénica concomitante ao de Sarcoidose,
um de DPOC (Doenca Pulmonar Obstructiva Cronica) e trés de SAOS (Sindrome Apneia
Obstructiva do Sono).

Considerou-se como sintoma inicial a apresentacao, aquele que motivou a procura de ajuda
por parte do doente ou aquele que, de uma constelacao de sintomas era o mais marcado,
causando maior incapacidade funcional.

Assim, o eritema nodoso constituiu a manifestacao clinica mais comum, afectando oito
doentes da amostra analisada, o que corresponde a 24%. Os outros sintomas mais prevalentes
sdo a uveite, tosse seca cronica, dispneia e o achado ocasional na radiografia do térax, que
envolvem, cada um deles, quatro doentes, o que corresponde a 12% do grupo em estudo. A
lesdo cutanea eritematosa foi o sintoma inicial de trés doentes (9%), cansaco facil, toracalgia
e febre persistente, constituiram o sintoma predominante de dois doentes (6%) e finalmente
apenas um doente referiu o emagrecimento como principal sintoma a apresentacdo, que

corresponde a 3% dos pacientes.
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Figura 4. Sintoma inicial a apresentacéao.
As barras representam o numero absoluto de doentes, no que diz respeito ao sintoma inicial a
apresentacao, (n=34).
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No que diz respeito ao estudo funcional respiratorio, foram recolhidos dados que permitiram
classificar o padrao respiratorio como obstrutivo, restritivo, misto ou sem alteracdes,
recorrendo a exames executados pelo Laboratério de Exploracdo Funcional Respiratéria, cujos
resultados constam dos processos clinicos dos individuos analisados.

Do total dos 34 doentes do estudo, 19 apresentavam estudo funcional ventilatorio normal, o
que diz respeito a 56% do grupo em estudo. Um padrao obstrutivo foi observado em 32% e um
padrao restritivo em 9% dos pacientes. Apenas um doente apresentava um padrao ventilatorio

de tipo misto (3%).
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Figura 5. Estudo funcional ventilatorio.
As barras correspondem ao nimero absoluto de doentes, relativamente ao seu tipo de padrao
respiratorio, (n=34).

A capacidade de difusdo do mondxido de carbono também foi avaliada, recorrendo-se a
DLCO/VA, ja que é o valor corrigido para a ventilacdo alveolar.

Conclui-se que em 28 doentes, ou seja 82% da amostra, a capacidade de difusao do monoxido
de carbono estava normal. Em 15% dos pacientes este parametro ventilatorio mostrou-se

diminuido e em apenas um doente se verificou que estava aumentado (3%).
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Figura 6. Estudo da DLCO.
As barras representam a frequéncia absoluta de doentes, relativamente as alteracdes observadas na
capacidade de difusao do mondxido de carbono, (n=34).

As alteracbes na radiografia toracica, obtidas através dos registos clinicos dos pacientes
seleccionados, sao consistentes com reforco hilar bilateral em 53% da amostra, constituindo a
alteracdo maioritaria; padrao micronodular em 26% dos pacientes e em 18% dos mesmos
existia um padrao reticular na radiografia toracica.

Apenas um doente ndo mostrou qualquer alteracdo neste exame complementar de diagnostico
(3%).
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Figura 7. Alteracdes na radiografia toracica.
As barras correspondem ao nimero absoluto de pacientes relativamente as alteracées observadas na
radiografia do torax, (n=34).

Uma vez que a TC do torax apresenta maior sensibilidade e especificidade na avaliacdo da
patologia do intersticio pulmonar, face a radiografia do torax, foram recolhidos os dados
relativos a este exame complementar de diagnostico, nomeadamente em relacdo a presenca
de alteracdes parenquimatosas e também a presenca ou auséncia de adenopatias hilares e

mediastinicas.

Relativamente as alteracGes parenquimatosas presentes na TC do toérax, 26% da amostra
apresentava um padrao micronodular difuso, que consiste na alteracao mais prevalente
observada. O segundo achado mais comum consiste na presenca de tracos de fibrose,
correspondendo a 21% do grupo em estudo. Padrao reticular difuso e espessamento dos septos
interlobulares foram observados, cada um, em 12% dos doentes, padrao reticulomicronodular
em 3% e areas em favo de mel, também em 3% da amostra. Em seis doentes ndo existiam

alteracoes parenquimatosas, o que corresponde a 18%.
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Figura 8. Alteracoes parenquimatosas na TC do torax.

Os cilindros representam o numero absoluto de doentes relativamente as alteracdes parenquimatosas
presentes na TC toracica, (n=34).

TC (tomografia computorizada)

No que diz respeito a presenca de adenopatias visiveis na TC do térax, todos os doentes
apresentaram essas alteracoes, a excepcao de dois doentes (6%), onde se constatou auséncia
de adenopatias, quer mediastinicas, quer hilares.

Em 15 doentes, observou-se a presenca de adenopatias mediastinicas e hilares bilaterais, o
que corresponde a 44% da amostra, sendo, assim, a alteracao maioritariamente encontrada.
Adenopatias mediastinicas isoladas foram encontradas em 38% dos doentes. Adenopatias
mediastinicas e hilares direitas e adenopatias mediastinicas e hilares esquerdas foram

detectadas, respectivamente em 9% e 3% do grupo em estudo.
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Figura 9. Alteracdes na TC do torax

Os cilindros representam a frequéncia absoluta de doentes no que diz respeito as alteracdes visualizadas
na TC do toérax, (n=34).

TC (tomografia computarizada)

O LBA é importante no ambito das patologias intersticiais, nomeadamente na Sarcoidose,
constituindo um instrumento de apoio ao diagnostico desta patologia. O estudo celular do LBA
€ de reconhecida utilidade no esclarecimento diagnostico, juntamente com um quadro clinico
e radioldgico compativel. No presente estudo foi utilizada a relacdo entre linfoticos CD4 e
CD8, observando, quais os doentes que apresentam uma relacao superior ou inferior a 3,5,

que é o limite considerado por Costabel.

Assim, do somatorio de doentes analisados, o LBA foi realizado em 16 doentes (47%) aquando
da broncofibroscopia, ao passo que os 18 pacientes restantes (53%) nao realizaram este
exame.

Dos 47% dos doentes que efectuaram este exame, uma relacao CD4/CD8 > 3,5 foi observada
em 11 individuos, o que corresponde a 32% do grupo em estudo. Uma relacao CD4/CD8 < 3,5
estava presente em cinco doentes, perfazendo 15% da amostra. Assim, o valor médio obtido
para os resultados desta relacao ¢ 8,58 + 7,43, sendo o valor minimo de 2,3 e o valor maximo
de 26,9. Nos doentes em que se observou uma relacao CD4/CD8 > 3,5, a populacao celular

presente no LBA era composta, principalmente por linfocitos.
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Figura 10. Relacao CD4/CD8 no LBA.

As barras representam o nimero absoluto de pacientes relativamente a relagao dos linfocitos CD4/CD8,
presente no lavado broncoalveolar, podendo ser inferior ou superior a 3,5, quando o este Ultimo é
realizado, (n=34).

O diagndstico de Sarcoidose requer a comprovacao histologica de granulomas ndo caseosos,
associada a um quadro clinico compativel.

Considerou-se como modalidade de biopsia, para cada doente, aquela que permitiu obter o
diagnostico histologico definitivo de Sarcoidose, nao contabilizando outros procedimentos de
biopsia realizados, mas que foram inconclusivos.

Com este estudo, analisaram-se informacoes relativas aos tipos de biopsia utilizadas, que
neste caso consistiram em: mediastinoscopia (19), bidpsia pulmonar cirdrgica (cinco), biopsia
cutanea (cinco), BPTB (trés), bidpsia bronquica (um) e biopsia de adenopatia cervical (um).

A mediastinoscopia foi, assim, a modalidade mais usada para obtencao de diagnostico
histolagico, representando 56% da totalidade. Em seguida surgem a biopsia pulmonar cirurgica
e a bidpsia cutanea, que perfazem 15%, cada uma. A biopsia BPTB corresponde a 9% e
finalmente a bidpsia bronquica e a bidpsia de adenopatia cervical foram as menos realizadas,

perfazendo 3%.
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Figura 11. Modalidades de bidpsia utilizadas no diagnostico histoldgico.
As barras representam a frequéncia absoluta de doentes relativamente ao tipo de bidpsia efectuado e
que permitiu a obtencao do diagndstico histoldgico, (n=34).

Foram seleccionados alguns parametros analiticos, que, muitas vezes, podem estar alterados
na Sarcoidose.

Estes estao apresentados na Tabela 5:

Tabela 5. Parametros analiticos analisados

Os valores representam a frequéncia absoluta (FA) e frequéncia relativa (%) dos pacientes relativamente
a alteracdes dos parametros analiticos analisados, (n=34).

ECA (enzima conversora da angiotensina), VS (velocidade de sedimentacao), FA (fosfatase alcalina)

Normal Aumentado

FA % FA %
ECA 17 50% 17 50%
VS 26 76% 8 24%
Calcémia 30 88% 4 12%
Calciuria 31 91% 3 9%
Creatinina 31 91% 3 9%
FA 30 88% 4 12%
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Concluo que a ECA foi o parametro analitico que estava aumentado em nimero superior de
doentes (17), o que representa 50% da amostra seleccionada. Considera-se que a ECA esta
elevada a partir de 68 Ul/L. A média para os valores de ECA obtidos é de 70,48 + 45,77, sendo

o valor minimo de 7,7 e o valor maximo de 178,3.

A VS mostrou-se alterada em oito doentes (24%), a calcémia em quatro (12%), a calciuria
estava aumentada em trés doentes (9%), a creatinina em trés pacientes (9%) e finalmente,
quatro doentes apresentavam FA aumentada (12%).

Observou-se, também, que da amostra apenas um doente apresentava anemia (3%).
Linfopenia no sangue periférico foi um achado observado em cinco doentes, o que

corresponde a 15% da amostra.

Foi, igualmente verificado, quais os doentes que iniciaram tratamento médico imediatamente
apos o diagnostico, de acordo com o quadro clinico que apresentavam e sua severidade e
aqueles que nao necessitaram de iniciar o referido tratamento.

Observou-se que 27 doentes iniciaram terapéutica médica, o que corresponde a 79% do grupo

em estudo. Os restantes 21% dos doentes nao necessitaram de tratamento imediato.

M [niciou tratamento

H N3ao iniciou tratamento

Figura 12. Distribuicao dos doentes consoante a necessidade de tratamento.
As fatias representam o nimero absolutos de doentes relativamente a necessidade de iniciar tratamento
médico quando do diagnostico de Sarcoidose, (n=34).
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Todos os doentes realizaram terapéutica com corticoterapia. Num doente com diabetes
mellitus insulina tratada houve necessidade de iniciar azatioprina para reduzir dose de
corticoide.

E importante referir, ainda, que dos 27 doentes que haviam iniciado tratamento médico,
aquando do diagndstico, nove destes (33%) cessaram o referido tratamento, uma vez que a
sua doenca entrou em remissao. No entanto, em trés destes nove doentes, houve necessidade

de reintroduzir a corticoterapia por recidiva da patologia.

Avaliou-se o desenvolvimento de complicacées da Sarcoidose, no decorrer da evolucao da
patologia, presentes nos registos médicos das consultas de seguimento destes doentes.

A fibrose pulmonar estava presente em quatro doentes (12%) e a insuficiéncia respiratoria em
trés (9%), ao passo que nos restantes, ou seja, em 79% da amostra, nao havia evidéncia de

qualquer complicacao.

M Sem complicacdes
conhecidas

M Fibrose Pulmonar

M Insuficiéncia Respiratoria

Figura 13. Desenvolvimento de complica¢cdes na Sarcoidose.
As fatias representam a frequéncia absoluta de doentes relativamente a presenca de complicacdes ou a
sua auséncia, no decorrer da evolucao da patologia, (n=34).
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Discussao

Caracterizacao Epidemiolédgica

No presente estudo verificou-se que, apesar da amostra ser variavel quanto ao sexo, a
distribuicao etaria é semelhante no grupo feminino e masculino.

Assim, verificou-se que a média de idades da amostra era de 47,26, nos individuos do sexo
feminino de 46,86 e de 48,00 para o sexo masculino.

Segundo a literatura actual, a Sarcoidose afecta principalmente adultos jovens,
habitualmente com idade inferior a 40 anos e com pico de incidéncia entre os 20 e 29 anos [9,
38].

Num estudo realizado em Rochester (Minnesota, EUA), verificou-se uma incidéncia da doenca
semelhante em homens e mulheres, com um pico de incidéncia, no sexo masculino, entre os
30 a 39 anos e entre 40 a 49 anos de idade no sexo feminino [39].

Hillerdal et al [40] concluiram no seu estudo que o pico de incidéncia para ambos os sexos se
situava entre os 20 e 34 anos de idade. No estudo de Byg et al [41], verificou-se um pico de
incidéncia nos homens, entre 30 e 34 anos e nas mulheres entre os 25 e 29 anos e os 65 e 69
anos de idade. A idade média foi de 38 anos para o sexo masculino e de 45 anos para o sexo
masculino. A doenca é rara na infancia e nos idosos [38]. No grupo em estudo, havia,
igualmente menor nimero de doentes nas faixas etarias mais avancadas.

Neste trabalho, a doenca afecta maioritariamente pacientes numa faixa etaria mais
envelhecida, nomeadamente nos individuos do sexo masculino, uma vez que existe maior
numero de doentes na faixa etaria de [50;59] anos. No caso das mulheres, a média de idades
nao foi muito discrepante, face ao referido nos estudos supracitados.

Este ponto pode ser explicado por atrasos no diagndstico na amostra em estudo, uma vez que
dada a complexidade da patologia, ha recurso a varias especialidades médicas, ha um vasto
diagnostico diferencial que associados a enorme variabilidade clinica e exames
complementares de diagndstico pouco especificos, contribuem para a necessidade de uma
abordagem multidisciplinar.

O predominio do sexo feminino presente neste trabalho é consistente com o estado da arte
actual. As mulheres apresentam um risco mais elevado de desenvolver Sarcoidose [42], sendo

que alguns estudos referem que esse mesmo risco é de dois, outros de 1,3 [14, 29, 43].
Os resultados obtidos para os habitos tabagicos do grupo em estudo, sdao concordantes com

estudos anteriores, que afirmam que a incidéncia de Sarcoidose é maior nos nao-fumadores

do que nos fumadores [14, 44, 45].

27



Caracterizacao dos doentes com diagnostico de Sarcoidose do Servico de Pneumologia do CHCB entre os
anos de 2001 e 2010

O tabaco aumenta a quantidade de macrofagos alveolares, mas também, influencia a sua
actividade funcional. Assim, este achado apoia a possibilidade de que, os fumadores que
acumulam grandes quantidades de macrofagos no tracto respiratorio inferior, tém menor
tendéncia a desenvolver Sarcoidose. Os pulmdes dos fumadores serdo, assim, capazes de
remover os estimulos, que ao contrario, contribuiriam para o desenvolvimento das alteracoes

histoldgicas da Sarcoidose [44].

A etiologia da Sarcoidose permanece desconhecida, apesar dos inimeros estudos de caracter
epidemioldgico desenvolvidos nos Ultimos 50 anos [46]. Para que a patologia ocorra, os
pacientes devem experienciar uma interaccao especifica entre um ou mais estimulos e uma

ou mais altera¢es imunologicas [47].

A exposicdo ambiental pode modificar os efeitos de polimorfismos genéticos, ao fornecer um
substracto viavel para o desenvolvimento da doenca ou porque os efeitos de dada exposicao
podem modular a actividade de um gene. Assim, a Sarcoidose € uma patologia que pode ser
entendida como contexto-dependente, onde entram um hospedeiro susceptivel e uma
exposicao relevante [48]. A existéncia de aglomerados da doenca é bem documentada e é um

instrumento ao servico da pesquisa etioldgica [49].

O estudo de caso-controlo da Ilha de Man, realizado em 1987, demonstrou que 39,6% dos
casos de Sarcoidose reportavam contacto prévio com uma pessoa com diagnostico conhecido
de Sarcoidose, comparando com 1-2% dos controlos. Estes contactos incluem membros que
habitam a mesma casa, colegas de trabalho e amigos [50].

No estudo efectuado, observa-se que as profissdes que abrangiam maior nimero de doentes
eram: a indistria téxtil, os servicos administrativos, construcdo civil, agricultura e area
comercial, com os restantes a terem menor representatividade.

Em algumas destas ocupacdes pode-se equacionar exposicdo a estimulos relacionados com o
desenvolvimento da doenca, analisados em inimeros estudos, sendo o estudo ACCESS [14],
um dos mais precisos realizados nesta area, tendo observado uma associacao positiva entre a
Sarcoidose e o trabalho na agricultura, a exposicao a insecticidas no trabalho, ocupacdes
relacionadas com aves, producdo de automoveis, professores, médicos e bioaerossois
microbianos, presentes em ambientes bolorentos.

O presente trabalho focou-se na ocupacdo desenvolvida na altura do diagnostico, nao
avaliando a historia ocupacional durante o periodo que o precedeu.

Os trabalhadores rurais, assim como os da indistria téxtil e construcao civil tém maior
probabilidade de estar expostos a substancias quimicas, particulas aerossolizadas, que
incluem silicatos, proteinas animais, no caso da agricultura, fungos, bactérias, micotoxinas e

endotoxinas.
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E intrigante o nimero de doentes que desempenham funcdes administrativas, podendo
indicar, que nao é apenas o trabalho ao ar livre que estd implicado na patogénese, mas
também os ambientes internos, sendo fundamental uma historia ocupacional cuidada, que

procure indicios de humidade e bolor, por exemplo.
Caracterizacao Clinica

A Sarcoidose pode envolver, virtualmente, qualquer orgao, originando uma ampla variedade
de manifestacdes clinicas [51]. Assim, o envolvimento multissistémico é caracteristico, mas o

envolvimento pulmonar normalmente domina.

As manifestacbes mais frequentes incluem: sintomas respiratorios, localizacdes
extratoracicas, sintomas constitucionais e eritema nodoso [21].

As lesdes oculares e cutaneas sdo, a par do envolvimento pulmonar, muito frequentes. No
grupo em estudo essa situacao é verificada, visto que o eritema nodoso foi o sintoma mais
frequente, 9% dos doentes apresentaram inicialmente lesdo cutanea eritematosa e a uveite,
que é a forma mais comum de envolvimento ocular [6], foi observada em 12% dos doentes, tal
como a tosse seca cronica, a dispneia e o achado acidental na radiografia do torax,
corroborando o que os estudos afirmam, que o pulmao, olho e pele sdao os orgaos
preferenciais da Sarcoidose. Além disso, o eritema nodoso € a lesdo cutanea nao-especiifica
mais comum da Sarcoidose [52].

Dispneia, tosse seca cronica e toracalgia podem ocorrer em um terco até metade dos
pacientes, sendo a tosse seca cronica o sintoma respiratorio mais comum [3, 21]. Febre,
fadiga, perda de peso e mal-estar estao presentes em um terco dos pacientes [9]. Na amostra
em estudo, os sintomas respiratorios encontrados em maior nimero de doentes, foram a tosse
seca cronica e a dispneia, em nimero igual de pacientes (quatro), pelo que a primeira nao € o
sintoma mais comum, como dito anteriormente. A toracalgia, foi também um dos sintomas
que motivou a procura de ajuda médica, como consta na literatura.

Os sintomas constitucionais, apesar de ndo terem sido maioritarios, fazem parte da
constelacao de sintomas observados, o que demonstra que a variabilidade na apresentacao
foi, também, observada no presente trabalho. Uma percentagem consideravel de pacientes
apresenta doenca assintomatica, sendo esta descoberta através de radiografia toracica de
rotina, o que foi observado neste trabalho, ao existirem quadro doentes onde se verificou
essa situacao.

Assim, a amostra em estudo apresenta variabilidade de apresentacao, com destaque para o
envolvimento pulmonar, ocular e cutaneo (foram predominantes), estando em concordancia

com o estado da arte actual.
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Relativamente a PFR, todas as variedades de alteracdes possiveis de observar podem estar
presentes na Sarcoidose: obstrucao, restricao, alteracdes da difusao ou uma combinacao
destas [19]. O principal valor das PFR é monitorizar a evolucdo da doenca, através de
medicdes sequenciais ao longo do tempo [53], devendo ser realizadas em todos os doentes,
tal como se observou na amostra, em que todos os doentes efectuaram as provas aquando do
diagnostico. Os resultados obtidos sdo consistentes com o estado da arte, uma vez que estao

presentes o padrao restritivo, obstructivo, misto e sem alteracoes.

Um estudo de 18 pacientes, todos eles com reducao dos volumes pulmonares ou da DLCO,
descobriu que todos os doentes apresentavam igualmente obstrucado das vias aérea [54].
Outro estudo, com 107 pacientes com Sarcoidose diagnosticada recentemente, demonstrou
que em 61 pacientes a razao VEF;:CVF (razdo entre o volume expiratorio forcado no primeiro
segundo e a capacidade vital forcada) estava diminuida, a DLCO estava reduzida em 29
doentes e apenas sete doentes apresentavam alteracao restritiva [55].

No presente estudo o padrao obstructivo foi observado em 32% dos doentes e o padrao
restritivo em 9%, o que se relaciona com o segundo estudo referido. Segundo Cottin [32],
apesar de um problema restritivo ocorrer tipicamente, a alteracdo obstructiva esta presente
em 10 a 50% dos doentes.

Uma fatia consideravel da amostra ndo apresentava alteracées nas PFR, o que se relaciona,
provavelmente, com o facto de alguns dos doentes nao apresentarem envolvimento pulmonar
ou esse envolvimento nao ser severo, uma vez que estes defeitos funcionais sao mais

proeminentes nos estadios avancados da doenca.

A DLCO é o parametro mais sensivel das PFR [22], contudo, a limitacdo da capacidade de
difusdo ndo é assim tdo frequente [1]. Em 25 a 50% dos doentes esta pode estar reduzida,
sendo que a oxigenacao arterial é, habitualmente, preservada até estadios tardios da doenca
[56].

No grupo em estudo e em concordancia com a literatura a maioria dos doentes apresentava
uma DLCO normal (82%) ou diminuida (15%), com apenas um doente a evidenciar aumento

deste parametro.

As manifestacoes pulmonares estao presentes em 90% dos pacientes [57], com 90% a 95% a
evidenciar uma radiografia do torax anormal a apresentacdo [25]. Adenopatias hilares
bilaterais, com ou sem infiltrados parenquimatosos sido um achado tipico, contudo, uma
grande variedade de padroes radiologicos podem ser observados [58].

No presente estudo, a alteracao maioritariamente encontrada foi o reforco hilar bilateral,
concordante com a presenca de aglomerados adenopaticos, o que esta de acordo com o que a

literatura afirma.
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A infiltracdo pulmonar é usualmente, bilateral, simétrica e difusa, sendo o infiltrado
pulmonar tipico caracteristicamente micronodular [3, 57]. Na amostra em estudo verificou-se
esse facto, dado que foi o padrdao pulmonar mais visualizado, logo a seguir a presenca do
reforco hilar bilateral.

Em seis doentes o padrao presente foi o reticular, que representa uma rede de opacidades
lineares, que envolvem espacos de baixa densidade. Geralmente, observa-se quando existe
destruicao do intersticio, como consequéncia do espessamento intersticial [1].

Apenas um doente ndo apresentou qualquer tipo de alteracdo na radiografia toracica,
provavelmente porque se trata de um caso de Sarcoidose extratoracica, ainda sem
envolvimento pulmonar, mas mesmo doentes que tenham um exame normal, podem

apresentar granulomas nos pulmdes, identificados histologicamente [23].

Apesar de a TC toracica nao constituir um exame obrigatorio em todos os doentes, na amostra
analisada todos os doentes haviam realizado este exame complementar aquando do
diagnostico. Esta situacao pode ser explicada pelo facto de a Sarcoidose ndo ter sido a
principal hipdtese de diagnostico inicial, ter sido necessario esclarecer achados presentes na
radiografia toracica ou ter existido complicacées pulmonares a ser esclarecidas.

A TC pode demonstrar adenopatias mediastinicas impossiveis de observar na radiografia
convencional e também é superior na visualizacao do envolvimento parenquimatoso.

Nos individuos em estudo, seis ndo apresentavam alteracdes parenquimatosas, sem implicar a

presenca ou auséncia de adenopatias.

0 padrdo mais encontrado foi o micronodular, o que esta de acordo com a literatura, uma vez
que os nddulos, que representam agregados de granulomas, sdo a alteracdo mais comum na
TC [25, 57]. No estudo de Murdoch et al [59], todos os doentes apresentavam opacidades
nodulares na TC.

Em sete doentes observou-se a presenca de tracos de fibrose na TC realizada a apresentacao,
sem evidéncias de outras alteracbes ou distorcao da arquitectura. Os restantes padroes
observados foram padrao reticular difuso, espessamento dos septos interlobulares, vidro
despolido, padrao reticulonodular e favo de mel.

O espessamento dos septos interlobulares € uma alteracdo comum, que resulta do
envolvimento do sistema linfatico [9, 33], que juntamente com o padrdao em favo de mel,
constituem um exemplo de opacidades reticulares [1]. O padrao em vidro despolido traduz
um aumento da densidade pulmonar e em 80% dos casos representa doenca activa, pelo que
sdo bons locais para a realizacao de bidpsia [1]. Assim, a amostra em estudo apresentou os

achados mais comuns visiveis na TC, como atestado por outros estudos.
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As adenopatias intra-toracicas representam a alteracdo radioldégica mais observada na
Sarcoidose [60]. A TC é superior a delinear as estruturas mediastinicas e hilares [56], pelo que
permite caracterizar melhor o envolvimento pulmonar.

Adenopatias mediastinicas sem envolvimento hilar ou com envolvimento hilar unilateral sao
raros [61]. Este trabalho contradiz a primeira parte desta afirmacao, uma vez que 15 doentes
apresentavam adenopatias mediastinicas e hilares bilaterais e 13 apenas adenopatias
mediastinicas, o que constitui uma diferenca minima. As adenopatias mediastinicas e hilares
unilaterais constituiram um achado pouco observado, como referido anteriormente.

Somente dois doentes nao apresentavam qualquer tipo de adenopatia a apresentacao,
podendo representar aqueles sem envolvimento pulmonar ou que o tenham mas que

constituem a pequena proporcao de doentes que nao apresentam estas alteragoes.

Na Sarcoidose o componente de linfocitos T pode ser compartimentalizado em células T CD4 e
CD8. Assim a razdo entre CD4/CD8 tem utilidade diagnostica, favorecendo o diagndstico de
Sarcoidose quando esta aumentada. Contudo este parametro deve ser integrado com outros
dados do LBA e dados clinicos, uma vez que isoladamente é de pouca utilidade [62]. Uma
razao superior a 3,5 tem uma sensibilidade de 52 a 59% e uma especificidade de 94 a 96%
[63], que foi o valor utilizado neste trabalho.

Os resultados relativos a esta relacdo sao compativeis com a literatura, na medida em que
dos doentes que realizaram LBA, dez apresentaram uma relacao superior a 3,5 e em seis
doentes observou-se uma relagao inferior a esse valor, o que pode acontecer, dado que esta
razao pode ser normal em 10 a 15% dos doentes [63] e pode estar diminuida em cerca de 10%
dos casos [64].

Uma percentagem significativa de doentes nao efectuou este exame, 18 doentes, estando
relacionado com a situacao clinica inicial de cada doente, apresentacao inicial e principais
diagnosticos pensados & apresentacdo que permitiriam dispensar a utilizacdo deste recurso

diagnostico.

Como referido anteriormente, o diagnostico de Sarcoidose exige um quadro clinico compativel
e a demonstracdo de granulomas epitelidides ndo-caseosos, excluindo outras doencas que
podem mimetizar um quadro semelhante [23].

As amostras de biopsia devem ser obtidas dos locais mais acessiveis, como os ganglios
periféricos e tecido cutaneo, como aconteceu neste trabalho, visto observar-se que o
diagnostico histologico final de Sarcoidose foi obtido em cinco doentes através de biopsia
cutanea e por bidpsia de adenopatia cervical num doente.

A broncoscopia é uma ferramenta importante, permitindo a realizacdo em simultaneo de
BPTB, que constitui, habitualmente o procedimento inicial recomendado [6, 9, 31]. A

probabilidade de diagnostico é elevada, podendo variar entre 40 a 90%.
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Na amostra apenas trés doentes obtiveram confirmacdo histolégica a partir da BPTB, o que
também esta de acordo com a literatura, uma vez que cerca de um terco destes
procedimentos pode ser nao diagnostico [31]. A biopsia bronquica também devera ser
executada, dado que a possibilidade de demonstracao dos granulomas pode atingir os 40 a
60% [6]. Neste trabalho apenas permitiu o diagnostico de um doente.

Assim, a maioria dos doentes analisados nao obteve diagndstico histoldgico a partir dos
procedimentos iniciais recomendados, tendo sido a mediastinoscopia a opcao que maior
numero de diagnosticos positivos facultou; a bidpsia pulmonar cirdrgica foi o procedimento de
escolha em cinco doentes, em que os meios de diagnodstico anteriores falharam.

Esta situacdo é concordante com o estado da arte, uma vez que quando as técnicas
broncoscopicas falham e nao existem mais locais disponiveis para biopsar, a mediastinoscopia

ou bidpsia pulmonar cirlrgica sao os proximos passos a seguir [6, 31].

Foram analisados varios parametros analiticos, com vista a analisar as manifestacoes
bioldgicas mais comuns da Sarcoidose.

Niveis elevados de ECA, vistos em 30 a 80% dos casos, estao associados com Sarcoidose activa,
contudo o seu emprego como marcador de doenca é limitado, visto poder estar diminuido
mesmo na patologia activa [22, 65].

Isto foi observado no grupo em estado, visto que 50% dos doentes apresentavam um valor

sérico de ECA aumentando e nos restantes 50% o valor estava dentro da normalidade.

A VS estd normal nos pacientes com Sarcoidose. E um teste inespecifico e que pode estar
alterado em muitas situacées, como anemia, neoplasias, doencas inflamatorias, gamapatias
monoclonais e hipercolesterolémia. Na amostra estudada, oito doentes apresentavam valores
de VS aumentados, contudo, tal pode ser decorrente de intercorréncias clinicas e outras

patologias concomitantes, que nao foram abordadas.

A hipercalcémia ocorre em cerca de 10% dos pacientes com Sarcoidose e a hipercalcilria é
trés vezes mais frequente [66].

N&o existe concordancia com os estudos relativos ao metabolismo do calcio, uma vez que a
hipercalcémia foi a alteracdo mais observada, em quatro doentes e a hipercalcilria em
apenas trés doentes. Apesar de a diferenca ser minima, esta Ultima ndo é a alteracdo do
calcio mais comum na presente amostra. Um nivel sérico aumentado de creatinina pode
significar comprometimento renal [21]. No presente estudo, esta alteracao estava presente
em trés doentes, sem haver, no entanto, informacées na historia clinica, destes doentes, que
documentassem envolvimento renal ou alteracdes do metabolismo do calcio.

A funcado hepatica, particularmente a FA, pode estar alterada em 20% dos doentes [21]. Na
amostra, quatro doentes apresentam este parametro analitico alterado, mais uma vez sem

existir dados clinicos que demonstrassem envolvimento gastrointestinal.
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As alteracoes hematoldgicas, que envolvem as linhagens de células vermelhas e brancas sao
frequentes, mas raramente sintomaticas. Anemia ocorre em 4 a 20% dos pacientes e
leucopenia ocorre em cerca de 40% dos casos, por redistribuicdo dos linfocitos T para os
orgaos envolvidos [67, 68].

Do grupo em estudo apenas um doente apresentava anemia. Linfopenia no sangue periférico,
estava presente em cinco doentes da amostra, o que demonstra o que esta presente na
literatura: a linfopenia € comum, mas outras alteracdes sanguineas sdo pouco frequentes
[21].

A expressao clinica, historia natural e prognostico da Sarcoidose é extremamente variavel,
com uma tendéncia para ora regredir ora agravar, quer espontaneamente, quer em resposta a
terapéutica. Os corticoides e outros farmacos imunosupressores sao efectivos em muitos
casos, mas nao sao curativos, dado que recorréncias sao usuais com o desmame [69].

Uma quantidade significativa de doentes da amostra iniciou tratamento médico no momento
do diagnostico (79%), com recurso a corticoterapia em todos a excepcao de um, em que foi
necessario utilizar azatioprina. Esta percentagem pode dever-se a auséncia de critérios para o
tratamento, sendo este, muitas vezes empirico, a necessidade de iniciar terapéutica face a
diminuicao da qualidade de vida, a presenca de sintomas que causam incapacidade severa e
disfuncdo organica ou a decisdo de iniciar tratamento nos doentes assintomaticos, com
infiltrados pulmonares, que é uma area de controvérsia [70], uma vez que alguns defendem
que a corticoterapia deve ser usada apenas para alivio sintomatico, sem alterar o curso da
doenca [71] e outros afirmam que a terapia deve ser iniciada, mesmo nos doentes
assintomaticos, mas com infiltrados pulmonares e doenca activa, com o objectivo de evitar o
desenvolvimento de fibrose [72]. Observou-se, ainda que do total de pacientes que iniciaram
corticoterapia no momento do diagnostico, em nove a doenca entrou em remissao, cessando-
se o tratamento. Porém, os corticoides foram reiniciados em trés daqueles doentes, por
recidiva da doenca. Assim, exemplifica-se o que esta presente na literatura actual: ha
doentes que nunca precisarao de terapia, outros vao necessitar de tratamento no momento
do diagnostico ou durante a evolucdo da doenca, pode ocorrer regressdao com o tratamento e
pode, igualmente recidivar, quando este é descontinuado[3, 19, 35]. E sempre importante
avaliar os beneficios e os riscos de iniciar terapia imunosupressora, e a decisdo de tratar
exige avaliacao da gravidade e actividade da doenca.

A Sarcoidose € uma doenca benigna [46] e auto-limitada numa proporcao significativa de
individuos, contudo a doenca evolui para a cronicidade em 10 a 30% dos pacientes [73].

As Unicas complicacdes detectadas na informacao clinica foram a fibrose e o desenvolvimento
de insuficiéncia respiratoria, sendo a primeira a complicacdo mais frequente da patologia [3,

21], como acontece no presente estudo.
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Conclusoes

Uma vez que a Sarcoidose é uma doenca caracterizada por grande complexidade, quer em
termos de etiologia, fisiopatologia, diagnostico e tratamento, a obtencao de resultados
estatisticos viaveis e correctos reveste-se de dificuldades: a fisiopatologia e etiologia ainda
nao totalmente clarificadas, grande variabilidade de apresentacdo, muitas vezes com
sintomas e sinais inespecificos, que atrasam a obtencdo do diagnostico, recurso a inUmeras
especialidades médicas, tendo em conta a variabilidade sintomatica, caréncia de exames
complementares de diagnostico especificos e sensiveis, lista extensa de possiveis diagnosticos
diferenciais, curso evolutivo diversificado, com dificuldade em determinar o prognostico e

critérios para implementacao terapéutica imprecisos.

Concretizado este trabalho de caracter descritivo, pode concluir-se que os resultados obtidos
para a casuistica em analise sao concordantes com a literatura relativa ao assunto em estudo,

tendo sido dadas explicacoes ao longo do texto para possiveis discrepancias encontradas.
Assim, para a amostra de doentes estudada com diagnostico de Sarcoidose, conclui-se que:

1) Se trata de um grupo de doentes adultos jovens, com idade ao diagnodstico
ligeiramente superior ao normal para a patologia, com distribuicdo etaria idéntica
no sexo masculino e feminino;

2) A maioria dos doentes é ndo-fumador;

3) Existe grande variabilidade na historia ocupacional, com a indistria téxtil e
servicos administrativos a representarem a maior fatia;

4) 0 sintoma inicial & apresentacdao mais comum foi o eritema nodoso;

5) A maioria dos doentes apresentava um estudo funcional respiratorio a
apresentacao normal e quando alterado, era maioritariamente do tipo
obstructivo;

6) A DLCO mostrou-se normal na maioria dos doentes;

7) Na radiografia toracica, o reforco hilar bilateral foi o achado anormal encontrado
com maior frequéncia;

8) Na TC do tdrax, a alteracdo parenquimatosa mais prevalente foi o padrdo
micronodular difuso e em relacdo a presenca de adenopatias, o mais comum foi a
presenca de adenopatias mediastinicas e hilares bilaterais;

9) Uma relacao CD4/CD8 superior a 3,5 estava presente na maioria dos pacientes

que realizaram a LBA aquando do diagnostico;
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10) A mediastinoscopia foi o procedimento mais utilizado para obtencao do
diagnéstico histologico;

11) A ECA estava aumentada em metade da amostra, a hipercalcémia foi mais comum
do que a hipercalcilria e a VS e FA estavam aumentadas numa minoria do grupo
em estudo;

12) A linfopenia foi a alteracdao hematologica mais observada na amostra;

13) A maioria dos individuos do grupo analisado iniciou corticoterapia, no momento
do diagnostico;

14) O desenvolvimento de complicacdes nao foi frequente e a fibrose pulmonar foi a

alteracao verificada em maior nimero de doentes.

Foi possivel verificar que a Sarcoidose é uma doenca enigmatica, que carece, ainda, de
muitos estudos, para que possamos compreender melhor o seu funcionamento, para
proporcionar melhores cuidados aos pacientes.

0O acompanhamento dos doentes deve seguir uma abordagem multidisciplinar, uma vez que,
como referido anteriormente, estes pacientes podem apresentar-se com grande variedade de
sintomas, que podem consistir em simples sintomatologia constitucional ou relacionada com o
envolvimento de orgaos especificos, que pode ser suficientemente severa para comprometer

a vida das pessoas.

Pude observar com este trabalho que o estabelecimento do diagndstico de Sarcoidose é,
muitas vezes, uma tarefa dificil, com muitas interrogacées pelo meio, baseando-se num
conjunto de exames, em combinacao com os sinais e sintomas, que permitem que a
Sarcoidose seja o diagndstico mais provavel.

Observei também, que é um diagnodstico de exclusdo, que se pensam noutras possibilidades
diagnosticas até chegar ao diagnostico final e que durante esse processo, a informacao clinica

circula por muitas especialidades e acaba por ser um processo dispendioso.

Concluo, assim, que consegui observar na amostra estudada muitas das vicissitudes desta
doenca, que ainda coloca muitos desafios aos investigadores, profissionais de salde e aos
proprios doentes e é fundamental que se continue a pesquisar e investigar, para que a

Sarcoidose passe a ser cada vez menos o enigma que é hoje.
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