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SARCOIDOSE EM ADOLESCENTE

Rita MARQUES, Ménica BRAZ, Maria Gomes FERREIRA,
Maria do Rosario AMARAL

RESUMO

A sarcoidose ¢ uma doenga granulomatosa multisistémica de origem desconhecida.
Apresenta-se o caso clinico de um adolescente de 13 anos referenciado a consulta de Pediatria
do nosso hospital por adenopatias mediastinicas. A investigagdo etioldgica revelou sarcoidose
pulmonar com envolvimento ganglionar periférico. Emborarara, ao fazer diagnostico diferencial
com varias patologias (infecciosas, tumorais, reumatologicas) ¢ uma doenga de exclusdo a
considerar.

SUMMARY

SARCOIDOSIS IN AN ADOLESCENT

Sarcoidosis is a multisystem granulomatous disease. We report the case of 13 years old boy
with mediastinal adenopathies. Etiological investigation revealed pulmonary sarcoidosis
with periferic adenopathies involvement. Although rare, as the differential diagnosis is
with multiple pathologies (infectious,tumor, rheumatoid), is a disease to be consider.
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INTRODUCAO

A sarcoidose ¢ uma doenca granulomatosa
multisistémica de origem desconhecida, caracterizada
pela presenga de granulomas ndo-caseosos nos orgaos
envolvidos'.

E menos frequente nas criangas do que nos adultos.
Num estudo de 15 anos realizado na Dinamarca?, a
incidéncia de sarcoidose foi de 0.06 casos por 100.000
criangas antes dos 4 anos aumentando gradualmente com
aidade para 1.02 casos por 100.000 nos adolescentes entre
os 14 e 15 anos.

Pode envolver qualquer 6rgdo, mas em mais de 90%
dos doentes, a sarcoidose manifesta-se por um aumento dos
ganglios linfaticos intra-toracicos e/ou sinais ou sintomas
de envolvimento pulmonar, cutaneo ou ocular. Considera-
se um diagnostico de exclusdo, uma vez que ndo existe um
teste especifico para esta patologia.

O tratamento de eleigdo ¢é a corticoterapia. No entanto,
dada a alta taxa de remissdo espontanea desta doenca, a
decisdo de iniciar terapéutica deve ser ponderada’.

CASO CLINICO

Adolescente de 13 anos referenciado a consulta de
Pediatria do nosso hospital por adenopatias mediastinicas.
Tinha como antecedentes pessoais asma bronquica
controlada. Da historia clinica destacava-se uma perda de
peso ndo quantificada, cansago facil e sudorese nocturna

com cerca de quatro meses de evolucdo. Ao exame
objectivo apresentava-se emagrecido (com indice massa
corporal de 16.6 e z-score de -1.01), com uma assimetria do
escavado supraclavicular direito por massa dura e aderente
de aproximadamente 4 cm, uma adenopatia submaxilar
direita dura e aderente e multiplas adenopatias cervicais,
sub-maxilares e inguinais moles, eldsticas e méveis.

Era portador de radiografia de térax que revelava
acentuagdo da arborizacdo bronco vascular e opacidades
arredondadas em ambas as regides hilares sugestivas de
adenopatias (Figura 1) e tomografia computorizada toracica
que mostrava imagens compativeis com adenopatias
mediastinicas e hilares, bilaterais, em conglomerados,
os mais volumosos em localizagdo para-traqueal direita
(4x3cm) e sub-carinal (5x4 cm) e micronodulos bem
definidos, dispersos pelos campos pulmonares e alguns
peri-bronco-vasculares, mais evidentes no lobo superior
direito (Figura 2).

Perante estes exames colocamos como hipodteses
de diagndstico: doenca linfoproliferativa, sarcoidose e
tuberculose pulmonar.

Dos exames complementares de diagnostico que
realizdmos destacava-se hemograma sem alteracoes,
electroforese de proteinas com hipergamaglobulinémia
de 21.9%, enzima conversora angiotensina 130 UI/L
(8-52), calciuria 280.8 mg/24h (100-240); prova tuberculina
(5TU/PPD) negativa e provas de fun¢do respiratéria com
alteracdo ventilatoria restritiva (Figura 3). Fez citologia
aspirativa de ginglio cervical com observacdo de
granulomas de células epitelioides e raras células gigantes

Fig 1 — Radiografia de torax antes e depois do tratamento. Observa-se a diminui¢do das adenopatias hilares apos corticoterapia.
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Fig 2 — Tomografia computorizada tordcica ao diagndostico. Observam-

se as adenopatias mediastinicas e os conglomerados para-traqueais.

multinucleadas e bidpsia de ganglio supraclavicular
direito que revelou linfadenite granulomatosa de padrdo
sarcoide com coloragdo de Ziehl-Neelsen, exame
micoldgico e bacterioldgico negativos, confirmando a
hipdtese de sarcoidose. A observacdo oftalmologica e o
ecocardiograma, ndo revelaram alteragdes.

Medicou-se com prednisolona (1 mg/kg/d) durante
dois meses seguido de um desmame de quatro meses,
tendo-se verificado uma resolu¢do completa do quadro
clinico e normalizagdo dos pardmetros analiticos e
radiologicos (Figuras 1 e 3). Atualmente, com um
seguimento de trés anos e trés meses, apresenta-se sem
recorréncia de sintomas.

DISCUSSAO

Este caso clinico alerta para a importancia de
considerar a sarcoidose como hipdtese de diagnostico no
estudo etioldgico de adenopatias mediastinicas.

Existem duas formas de apresentagdo com idades
de aparecimento distintas. Antes dos quatro anos
caracteriza-se por artrite, uveite e rash* enquanto
na adolescéncia predominam as queixas sistémicas,
adenopatias hilares e envolvimento pulmonar?.

O diagnostico € estabelecido com base na clinica,
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Fig 3 — Provas de fungdo respiratoria ao diagnostico e apos tratamento.
Observa-se regressdo do padrdo ventilatorio restritivo.

em achados imagiologicos ¢ na evidéncia histologica
de granulomas ndo-caseosos de células epiteliais, sem
a presen¢a de organismos ou particulas®. A elevagdo
da ECA esta presente entre 30 a 80% dos doentes com
sarcoidose, ndo sendo, no entanto, um marcador especifico
visto encontrar-se elevada em cerca de 20% de doentes
com outras doengas pulmonares. A hipercalcitiria ¢ rara,
ocorrendo em cerca de 10% dos casos®.

O tratamento é ainda controverso, uma vez que
existem casos assintomaticos e esta descrita uma alta taxa
de remissao espontanea. No entanto, a maioria dos autores
¢ da opinido de tratar quando existe doenga sintomatica,
declinio progressivo da fung@o pulmonar ou envolvimento
importante de 6rgdos extra-pulmonares’.

No nosso doente, pela importante repercussao clinica
que apresentava, optamos por realizar tratamento, com boa
resposta até a data.

Habitualmente inicia-se o tratamento com prednisolona
oral numa dose de 1-2mg/kg/d durante 4-8 semanas, até
resolucdo ou melhoria clinica, seguido de um periodo de
desmame de 2-3 meses’?.

A mortalidade é rara, estando relacionada com
hipertensdo pulmonar, envolvimento cardiaco, neurologico
ou hepatico®. O prognostico e a historia natural da doenga
nas criangas sdo ainda desconhecidos dada a raridade desta
e 0 pequeno numero de casos publicados’. No entanto, o
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prognostico parece ser melhor nas criangas do que nos
adultos'.
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