RELATO DE CASO

Sarcoidose pediatrica: relato de caso

FABRicio PiccoLl FORTUNA', GILBERTO BUENO FISCHER?

Relata-se um caso tipico de sarcoidose pedidtrica com apresentacdo de doenca granulomatosa
pulmonar e acometimento sistémico, revisando aspectos clinicos, diagndsticos e particularidades
da apresentacdo da doenca nesta faixa etaria, com énfase na freqlientemente dificil diferenciacdo

com a tuberculose. (J Pneumol 2000;26(5):259-262)

Pediatric sarcoidosis: case report

The authors report a typical case of pediatric sarcoidosis presenting a granulomatous pulmonary
disease with systemic impairment, reviewing clinical, diagnostic, and particular aspects of the
disease in this age group, with emphasis on the difficulty to differentiate its diagnosis
from that of tuberculosis.
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INTRODUCAO

A sarcoidose ¢ uma doenca sistémica, com compro-
metimento predominantemente pulmonar em adultos e
criangas maiores, caracterizada histologicamente pela for-
macdo de granulomas, provavelmente secundaria a uma
resposta imunoldgica anormal®. A sarcoidose é incomum
nos pacientes pediatricos e o quadro clinico pode variar
daquele encontrado em adultos, sendo freqlientemente
nio diagnosticada. Contribuindo para este fato esta a di-
ficuldade em diferenciar a sarcoidose de outras doencgas
sistémicas com comprometimento pulmonar granuloma-
toso como a tuberculose e a histoplasmose. Uma vez que
o diagndstico seja estabelecido, ¢ necessario o seguimen-
to apropriado, na tentativa de determinar o curso da doen-
ca; alguns pacientes podem beneficiar-se do tratamento
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ARJ - Artrite reumatdide juvenil

com corticosterdides. Os autores apresentam um caso de
sarcoidose confirmada histologicamente num paciente
masculino de 10 anos de idade, revisando os aspectos
importantes da doenca na populacdo pediatrica, com res-
peito a patogénese, diagndstico e manejo, e destacam a
importancia do diagndstico diferencial entre sarcoidose e
tuberculose.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 10 anos de idade, cor branca, na-
tural e procedente de Soledade, RS, previamente higido,
procurou o Hospital da Crianca Santo Anténio com quei-
xas de tosse seca e dispnéia aos esforcos ha um més e
emagrecimento de aproximadamente 2kg nesse periodo,
sem outros sintomas. Referia uma radiografia de torax,
realizada na sua cidade natal em virtude dessas queixas,
que revelou uma “mancha no pulmao”. Sua histéria mé-
dica pregressa era livre de maiores achados, tendo sido
criado pela avd, que referia calendario vacinal completo
e nenhum contato prévio com tuberculose. Ao exame
apresentava-se emagrecido, desnutrido, afebril, com hi-
potrofia muscular generalizada, hipocratismo digital e tosse
produtiva. Havia a presenca de linfoadenopatia generali-
zada, notadamente em cervicais, submandibulares, axila-
res e inguinais, com linfonodos pequenos, moveis, indo-
lores, de consisténcia fibroeldstica. O exame do térax foi
normal, a ndo ser por estertores crepitantes difusos a
ausculta, mais proeminentes nas regides justabasais de
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Figura 1 — Radiografia de torax

ambos os pulmdes. O exame do abdome revelou hepa-
toesplenomegalia. O restante do exame fisico foi consi-
derado normal. O Rx de toérax realizado neste momento
(Figura 1) evidenciou inimeros micronddulos de baixa
densidade disseminados bilateralmente, coalescendo no
campo meédio dos pulmdes, com adenomegalias supra-
bronquicas bilateralmente. O paciente entdo foi interna-
do para investigacdo diagndstica.

Exames realizados durante a internacdo revelaram:
hemoglobina 10,1g/dL (normal > 12), sem alteragdo do
volume eritrocitario, e anisocitose; velocidade de hemos-
sedimentacdo 73mm/h (normal 0-13mm/h); hemocultu-
ra negativa; anticorpos anti-Hiv e imunodifusdo sérica para
histoplasmose negativos; anticorpos 1gM (negativo) e 1gG
(positivo 1:32.000) para toxoplasmose; desidrogenase la-
tica 300iu/L (normal 90-280iu/L); imunoglobulinas séri-
cas: 1gG 2.657mg/dL (normal 805-1.830mg/dL), 1gM
507mg/dL (normal 61-335mg/dL), e 1gA normal. O tes-
te de Mantoux foi negativo, com enduracdo de 1mm ao
final de 72 horas. A pesquisa de bacilos alcool-acidorre-
sistentes (BAAR) em trés amostras de lavado géastrico foi
negativa e o Rx de toérax da avd ndo evidenciou sinais de
tuberculose pulmonar. Foi realizada uma fundoscopia,
considerada normal, e uma ecografia abdominal, que de-
monstrou hepatomegalia, esplenomegalia com ecogeni-
cidade ndo-homogénea ao nivel da borda inferior, linfo-
nodos esplénicos aumentados e pancreas normal, sem
evidéncia de adenopatias retroperitoneais. A tomografia
computadorizada de tdérax (Figura 2) e abdome revelou
extensas adenopatias supraclaviculares, paratraqueais di-
reitas, mediastinais, retroperitoneais e mesentéricas; in-
filtrado pulmonar micronodular difuso, bilateral, com area
de coalescéncia de lesdes formando consolidagGes e ate-
lectasias, e auséncia de lesdes pleurais; figado aumenta-
do, homogéneo, baco levemente aumentado, sem outras
alteragcdes abdominais. Foi realizada entdo bidpsia exci-
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Figura 2 — Tomografia de torax

sional de ganglio da cadeia axilar direita, cujo resultado
histopatoldgico foi linfadenite cronica granulomatosa tu-
berculdide. A pesquisa para BAAR e fungos do material
foi negativa. Foi entdo iniciada rifampicina, isoniazida e
pirazinamida nas doses usuais para tratamento de tuber-
culose pulmonar e o paciente recebeu alta para acompa-
nhamento ambulatorial.

Apds trés meses de tratamento, com piora do quadro
clinico e radioldgico, o paciente reinternou-se para nova
investigacdo diagndstica. A gasometria arterial nesta oca-
sido revelou: pH 7,34; PO, 74; PCO, 48; HCO, 26,3;
EB 1,1; Sat O, 93,9%. O hemograma, evidenciou hemo-
globina de 9,2mg/dL e hematdcrito de 28%. Outros exa-
mes foram desidrogenase latica 257iu/L; imunoglobuli-
nas séricas: 1gG 2.846mg/dL, 1lgM 717mg/dL, 1gA 981
mg/dL (normal 91-518mg/dL) e 1gE 772mg/dL. O bac-
teriolégico do escarro com pesquisa de BAAR e cultural
para fungos foi negativo.

O paciente entdo foi submetido a bidpsia de lingula a
céu aberto com linfadenectomia. A andlise histopatoldgi-
ca do tecido pulmonar revelou parénquima pulmonar pe-
riférico com presenca de granulomas sarcdides em areas
apresentando fibrose circunscrevente e por vezes confluen-
te, de distribuicdo predominantemente linfatica. A pes-
quisa para BAAR e fungos foi negativa. A andlise histopa-
tolégica do linfonodo demonstrou arquitetura substituida
por numerosos granulomas sarcdides confluentes por
vezes com fibrose circunscrevente. A pesquisa para BAAR
e fungos foi negativa.

O diagndstico de sarcoidose foi entdo firmado e o pa-
ciente iniciou tratamento com prednisona 40mg/dia por
duas semanas, seguido de 30mg/dia por duas semanas,
e 20mg/dia dai em diante. Houve melhora clinica ime-
diata, com diminuicdo da dispnéia aos esforcos. Em um
més desapareceram a tosse e a febre e a hepatoespleno-
megalia; a linfoadenopatia era o uUnico achado do exame
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fisico; houve aumento de peso e o Rx evidenciou nitida
melhora do infiltrado. O paciente iniciou entdo com pred-
nisona 20mg/dia em dias alternados. Aos dois meses de
tratamento, ndo tinha restricdes ao exercicio e as adeno-
patias axilares e inguinais haviam desaparecido. Realizou
a primeira espirometria seis meses apos inicio do trata-
mento, com os seguintes valores: volume expiratério for-
cado no primeiro segundo (VEF,) 1,05L (56%); capacida-
de vital forcada (cvrF) 1,33L (60%); e VEF %CVF 79% (949%);
apds broncodilatador o VEF, aumentou 230ml (13%) e a
CVF 290ml (13%), persistindo a relagdo entre as duas em
940 do previsto. A dessaturacdo ao exercicio persistiu
por nove meses, periodo de duracdo do tratamento. A
tomografia de torax realizada 16 meses apds o diagndsti-
co evidenciou infiltrado reticulonodular ténue sem noédu-
los grosseiros, com bronquiectasias no lobo médio e lin-
gula, sendo normal a espirometria nesta ocasido. Nao
houve regressdo completa das adenopatias cervicais e do
baqueteamento digital.

DiscussAo

A sarcoidose ¢ uma doenca sistémica, de etiologia ndo
esclarecida e, portanto, sua definicdo é basicamente clini-
co-patolégica, sendo caracterizada principalmente pelo
achado histopatologico de granulomas ndo-caseosos®.
Parece haver um consenso de que a sarcoidose € menos
freqiiente em pacientes pediatricos®®. Nos Eua, a fre-
quiéncia estimada da doenca em criancas é de 1/20 da
encontrada em adultos (3%-5% dos casos). Entretanto,
em paises onde estudos radiolégicos em massa da popu-
lacdo sdo realizados, como a Hungria e o Japdo, a preva-
léncia em criancas parece ser a mesma que a em adultos.
Se diferencas raciais ou genéticas explicariam estas desi-
gualdades permanece como controvérsia. A sarcoidose,
na populacdo pediatrica, ¢ mais freqlientemente diagnos-
ticada em adolescentes do que em criancas menores. Em
criangas, os 6rgaos mais freqlientemente acometidos sdo
os pulmdes, linfonodos, olhos, pele, figado e baco. Numa
série de 27 casos, 29,6% das criancas apresentaram com-
prometimento de trés ou mais 6rgdos na apresentacdo®.
Os sintomas clinicos da sarcoidose na populagdo pedia-
trica dependem da idade, sendo possivel dividir as crian-
cas em grupos de acordo com a idade: criancas até qua-
tro anos, criangas com quatro a oito anos e criangas que,
como o caso, sdo maiores do que oito anos de idade.
Nestas, o quadro se assemelha bastante ao de adultos.

Naquelas criangas maiores que oito anos, os sintomas
mais freqlientemente encontrados sdo constitucionais
(+ 5000), tais como perda de peso ou astenia, e pulmona-
res (28%-50%). Ao exame fisico, de maneira geral, os
achados mais comuns sdo linfoadenopatia periférica, al-
teragdes oculares, lesdes cutaneas, e hepato ou espleno-
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megalia. Outros menos comuns incluem achados respira-
térios, alteracdes musculo-esqueléticas, aumento das pa-
rotidas, alteracdes cardiovasculares e anormalidades neu-
rologicas. Os sintomas respiratorios apresentados pelo
paciente, tosse e dispnéia, sdo os mais freqlientes e even-
tualmente pode haver dor toracica. O exame fisico pode
evidenciar crepitagdes, roncos, sibilos e diminuicdo do
murmurio vesicular. A linfoadenopatia periférica ¢ a anor-
malidade ao exame mais comum em criangas com sarcoi-
dose e tipicamente consiste de nddulos firmes, indolores
e moveis, como os encontrados. Por sua vez, hepatoes-
plenomegalia ocorre em até 43% das criangas com sar-
coidose em algum momento durante o curso clinico. A
hipercalcemia ocorre em cerca de 300 das criangas e ¢
geralmente assintomatica, assim como a hipercalcitria as-
sociada. Entretanto, o efeito tdxico do calcio nos tubulos
renais pode produzir sintomas de poliuria, polidipsia e
desidratacao®.

Numa série de 61 pacientes com idade menor do que
16 anos®, todos mostravam inicialmente radiografia de
térax anormal; 53% dos pacientes, como neste caso, apre-
sentavam estagio 11, 42% estagio 1, e o estagio 111 estava
presente em 5% dos pacientes. Em outra série com 27
pacientes pediatricos®, o estagio 11 também foi a forma
mais comum de apresentacdo inicial, com 520 dos ca-
sos. Aproximadamente 50% das criangas com sarcoido-
se apresentam as alteragdes funcionais caracteristicas de
uma doenca pulmonar restritiva e 15% com alteragdes
obstrutivas®. Os niveis de ECA estdo elevados em até 80%
das criancas, mas os valores normais para criangas sdo
maiores do que para adultos e poucos laboratérios tém
valores padronizados para esta faixa etaria.

Inimeras doencas podem mimetizar a sarcoidose. Em
criangas menores que quatro anos, o comprometimento
pulmonar é menos freqliente (20%) e predomina o com-
prometimento cutineo (76-100%), ocular (58-100%),
dsseo (< 50%) e articular (48-100%)®. O diagnostico di-
ferencial entre a sarcoidose e a artrite reumatodide juvenil
(ARJ) pode ser muito dificil, especialmente se as manifes-
tacOes articulares precederem os outros achados da doen-
ca. Entretanto, a ARJ tende a comprometer tenddes e
articulagdes, impondo limitagdo ao movimento, enquan-
to a sarcoidose tipicamente causa uma tenossinovite das
bainhas tendineas dorsais de punhos e tornozelos, sem
limitacdo. Além disso, a uveite anterior na AR) geralmen-
te apresenta menos nddulos do que na sarcoidose e estes
geralmente sdo mais centrais e difusamente localizados.
O exantema macular cor de salmdo, tipico da ARJ, € inco-
mum na sarcoidose. Outro diagndstico a ser considerado
¢ o linfoma, especialmente em criancas sintomaticas, e a
radiografia de térax ndo auxilia na diferenciagdo, pois
ambos costumam apresentar linfoadenopatias hilares bi-
laterais. Em uma série, a sarcoidose foi responsavel por
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74% das adenopatias hilares bilaterais consecutivas, sen-
do o linfoma responsavel por 20%. A auséncia de ane-
mia também favorece o diagndstico de sarcoidose.

Embora inumeras bactérias e fungos possam mimeti-
zar o quadro clinico-radiolégico da sarcoidose, a tubercu-
lose e as micoses pulmonares associadas com inflamacéo
granulomatosa sdo 0s processos mais propensos a cau-
sar confusdo diagndstica®. Com relagdo ao nosso pacien-
te, a forma clinica de tuberculose mais provavel frente
aos achados de infiltrado micronodular pulmonar bilate-
ral, sintomas constitucionais e pulmonares subagudos, e
hepatomegalia e linfoadenopatia generalizada, seria a mi-
liar.

O prognostico a longo prazo da sarcoidose na popula-
cdo pediatrica parece nao ser significativamente diferen-
te do em adultos, sendo em geral favoravel®. A maioria
das criangas apresenta melhora consideravel nos sinto-
mas, achados radioldgicos e provas de fungdo pulmonar.
Existem dados sugestivos de que o inicio da doenca antes
dos quatro anos de idade pode ser por si s6 um indicador
de mau progndstico. A mais significativa morbimortalida-
de associada com a sarcoidose em criancas estd relacio-
nada com os efeitos da doenga nos pulmdes. Outras se-
quelas comuns sdo cegueira e paralisia facial. Em crian-
cas, a resolucdo radioldgica parece ocorrer em 60-700%
dos casos. O tratamento, como em adultos, é a base de
corticosterdides'>?), Em criancas, prednisona ou predni-
solona sdo geralmente iniciadas na dose de 1mg/kg/dia.
Uma reducdo gradual da dose ¢ realizada, até uma dose
de manutencdo de 15mg de prednisona em dias alterna-
dos. A duracdo minima do tratamento € de seis meses.
Se um relapso ocorre, a dose € entdo novamente aumen-
tada para a quantidade necessaria para controlar as ma-
nifestacdes clinicas da doenca e novamente reduzida para
a dose de manutencdo, que provavelmente sera maior do
que aquela usada quando do relapso.

Concluindo, o conhecimento atual a respeito da sar-
coidose pediatrica ¢ incompleto, sendo em grande parte
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derivado de estudos em adultos. Embora as diferencas
entre as apresentagdes clinicas sejam bem conhecidas, a
real incidéncia da doenga em criancas € incerta e existe a
possibilidade de que o manejo e as indicacdes de trata-
mento sejam diferentes.
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