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Elementos bdsicos do diagnistico e da terapéutica das:

Manifestacoes reumatoldgicas da sarcoidose

INTRODUCAO

A sarcoidose é uma doenca multissistémica comple-
xa com envolvimento de varios 6rgaos de maneira ines-
pecifica®?. Embora o comprometimento pulmonar pela
sarcoidose seja a manifestagdo mais freqliiente desta
patologia, virtualmente qualquer 6rgéo pode ser envolvi-
do®. O acometimento mulsculo-esquelético assintomati-
co é relatado em 25% a 75% dos pacientes®, sendo o
acometimento sintomatico, a exce¢ao de sintomas ines-
pecificos, bem mais raro, relatado em menos de 0,5%
dos casos de sarcoidose®. Embora a real incidéncia de
envolvimento dsseo, articular e muscular sarcoidético ndo
seja conhecida, este comprometimento pode ser a ma-
nifestacéo inicial desta patologia inflamatéria, podendo,
inclusive, mimetizar afeccdes reumatoldgicas, tais como
vasculites, artrites e sindromes miopaticas®.

A etiologia da sarcoidose é desconhecida e sua fisio-
patologia ainda nao é totalmente compreendida. Da mes-
ma forma, a maneira como ocorrem as lesdes extrapul-
monares da sarcoidose também néo foi elucidada até o
momento®. Uma teoria existente é a de que ocorra uma
migracao de células T ativadas para outros tecidos, atra-
vés da corrente sanglinea e linfatica, causando a for-
macédo do granuloma®,

MANIFESTACOES REUMATOLOGICAS

Sintomas reumaticos podem estar presentes em 4%
a 38% dos pacientes com sarcoidose, podendo ocorrer
0 comprometimento tanto das articulagdes — na forma
de artralgia que ocorre em 13% a 19% dos pacientes®”
ou de artrite — como dos tecidos periarticulares, miscu-
los e ossos, além do comprometimento vascular sob a
forma de vasculite®89,

Além dos sintomas relacionados ao envolvimento de
orgaos especificos, sinais-sintomas constitucionais ines-
pecificos tais com fadiga e fraqueza muscular estéo fre-
guentemente presentes. Acredita-se que essas manifes-
tacBes sejam causadas pelas citocinas circulantes respon-
séveis pela formacao do granuloma, tais como o fator de
necrose tumoral (TNF-alfa) e interleucina-6 (IL-6)01D,
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Artrite aguda

A artrite aguda ocorre em 10% a 40% dos pacientes
com sarcoidose, principalmente nas fases iniciais da
doenca, podendo ser a primeira manifestacdo desta®!?,
E mais freqliente em mulheres, principalmente na pri-
mavera e inicio do verdo, e acredita-se que seja decor-
rente da presencga de imunocomplexos circulantes®31419),
Na maioria das vezes é simétrica e oligoarticular, ocasio-
nalmente poliarticular e, raramente, monoarticular®®,
podendo, inclusive, ocorrer sob a forma de uma poliartrite
migratdria aditiva. As articulagdes mais acometidas sao
0s tornozelos, porém também pode acometer os joelhos
(40%), punhos (32%) e cotovelos (20%). Outras articula-
¢des, tais como as pequenas articulacdes das maos e
dos pés, quadril e articulagdes esternoclaviculares e
sacroiliacas sdo envolvidas menos freqiientemente®1316),
A artrite simétrica aguda dos tornozelos mostrou ter um
alto grau de sensibilidade (95%) e especificidade (92%)
para artrite sarcoidética aguda®*®, embora um derrame
articular verdadeiro ndo seja encontrado sempre ja que
0 aumento de volume do tornozelo é mais freqlientemen-
te causado por uma combinacéo de edema periarticular
e tenossinovite®!¢19, Edema, dor e hipersensibilidade
periarticular, edema de partes moles e derrame articular
podem estar presentes. A entesite esta presente em cerca
de 33% dos pacientes com artrite sarcoidética aguda,
envolvendo principalmente o tendédo de Aquiles®41618), A
artrite sarcoidética aguda é, normalmente, autolimitada
e recorréncias sdo incomuns. AlteracBes destrutivas es-
tdo ausentes e os sintomas podem estar presentes des-
de poucas semanas até mais de trés meses®. A veloci-
dade de hemossedimentacdo (VHS) esté elevada em
mais de 80% dos casos de poliartrite sarcoiddtica aguda
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e a andlise do fluido sinovial mostra uma linfocitose com
aumento das proteinas®>!®, A biépsia sinovial pode mos-
trar apenas uma sinovite inflamatéria inespecifica, sen-
do nédulos granulomatosos sinoviais raramente nota-
dos®18),

A linfadenopatia hilar bilateral esta quase sempre
associada aos casos de artrite sarcoidotica aguda, sen-
do que febre e eritema nodoso estdo presentes em 90%
e 60% dos casos, respectivamente®*1®), A triade de artri-
te aguda, adenopatia hilar bilateral e eritema nodoso €
conhecida como sindrome de Lofgren. Artrite sarcoidética
aguda é associada com eritema nodoso em cerca de
71% dos casos, ja a associacdo com o envolvimento
pulmonar parenquimatoso é menos comum®®, Niveis
elevados de enzima conversora da angiotensina (ECA)
ocorrem em apenas metade dos casos, relacionando-se
com o fato de que a maioria dos pacientes se encontram
nos estagios 0-11 da doenca pulmonar, os quais nao pos-
suem envolvimento parenquimatoso significativo. A sin-
drome de Léfgren, assim como a artrite sarcoidética agu-
da, é autolimitada, encerrando um bom prognéstico no
que diz respeito a sarcoidose sistémica e resolvendo-se
no primeiro ano, geralmente em até dois meses, em mais
de 90% dos casos, porém em casos raros 0 curso pode
ser prolongado®®1418.19),

O diagndéstico ¢ feito basicamente através dos acha-
dos clinicos e radioldgicos (linfadenopatia hilar bilateral),
sem necessidade de artrocentese ou bidpsia articular. O
diagnostico diferencial deve ser feito com artrite reuma-
toide, doenca inflamatdria intestinal, artrite infecciosa (por
fungo, micobactérias e Yersinia)®>9),

Artrite crbnica

Artrite cronica recorrente € incomum, estando geral-
mente associada com sarcoidose de longa data, parti-
cularmente naqueles pacientes com envolvimento cutéa-
neo. E mais comum em pacientes de raca negra®, apre-
sentando-se comumente na forma poliarticular, embora
0 acometimento monoarticular também possa ser visto.
Tende a envolver os ombros, maos, punhos, tornozelos
e joelhos®®, A dactilite pode ser encontrada, sendo muito
similar aquela vista em pacientes com artrite psoriatica®.
E freqiientemente acompanhada por lipus pérnio, uveite
cronica e sarcoidose pulmonar progressiva®31419, sendo
que o eritema nodoso praticamente nunca é encontra-
do®.

A artrite sarcoidética cronica é caracterizada por pe-
riodos de remissdo e exacerbacdo ou pode ser persis-
tente. A deformidade articular é rara, ocorrendo em 1%
a 4% dos pacientes com sarcoidose®*>19), ja tendo sido
descrita inclusive artropatia de Jaccoud. Estudos histo-
I6gicos mostram granulomas ndo caseosos na sindvia e

alteracGes inflamatdrias inespecificas no liquido sinovi-
al®9, A biépsia sinovial mostra uma proliferacéo fibro-
blastica, com infiltrados linfocitico e plasmocitico, e a pre-
senca de granuloma néo caseoso envolvendo a sindvia,
podendo envolver também as bainhas tendineas®®. Este
tipo de artrite crénica tem uma resposta muito pobre ao
tratamento.

Miopatia

O envolvimento muscular pela sarcoidose é normal-
mente assintomatico, sendo que lesdes discretas sdo
descritas em 1,4% dos pacientes com sarcoidose co-
nhecida®, entretanto a biépsia muscular mostra granu-
lomas em 50% a 80% dos casos de sarcoidose. Pacien-
tes com qualquer sintoma de envolvimento muscular pode
apresentar um de trés padrfes de envolvimento: agudo,
crénico ou nodular. Quando a miopatia esta presente,
outros érgdos estdo normalmente envolvidos e esta é
raramente a manifestagéo inicial da sarcoidose®.

A doenca muscular granulomatosa ocorre mais fre-
guentemente na sarcoidose, porém deve-se fazer o diag-
nostico diferencial com outras doencas que também po-
dem apresentar este padrdo de envolvimento: granulo-
matose de Wegener, polimiosite, dermatomiosite, artrite
reumatoide, esclerodermia, doenca mista do tecido
conectivo, tuberculose, lepra, doenca de Crohn, miastenia
e reacdo de corpo estranho®?), além de uma entidade
denominada miopatia granulomatosa a qual ndo apre-
senta envolvimento sistémico®.

1. Miopatia cronica

E a forma mais comum de envolvimento muscular pela
sarcoidose, sendo encontrada geralmente nos estagios
cronicos da doenga. Afeta principalmente pacientes ido-
s0s, com uma incidéncia maior no sexo feminino, numa
proporcéo de 4:1¢3. Caracteriza-se por uma fraqueza
lentamente progressiva e limitacdo ap6s meses ou até
mesmo anos, podendo ocorrer periodos de remissao e
exacerbacao, com envolvimento da musculatura proxi-
mal das extremidades e, ocasionalmente, com compro-
metimento da musculatura do tronco e da regido cervi-
cal®, O envolvimento de outros grupamentos muscula-
res, tais como os musculos faciais, é extremamente
raro®”. Atrofia muscular é vista comumente, além de
pseudo-hipertrofia, contraturas e rigidez musculares®29),
Dor muscular pode preceder a fraqueza e a atrofia mus-
cular e os reflexos tendinosos profundos podem estar
diminuidos ou ausentes®.

O acometimento de outros érgdos esta presente em
mais de 50% dos pacientes com sarcoidose muscular
esquelética, principalmente o envolvimento cuténeo, a
uveite e a linfadenopatia®. O coragao também pode estar
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Figura 1% Miopatia sarcoidética cronica. RMN, mostrando miopatia
inespecifica (extensa substituicdo gordurosa), com diagndstico com-
provado por bidpsia.

comprometido com relativa freqliéncia nesses pacien-
tes®. Embora alguns casos de acometimento muscular
isolado tenham sido relatados, nenhum deles foi confir-
mado por necropsia, devendo-se provavelmente ao en-
volvimento silencioso de outros 6rgdos®.

Alteracdes laboratoriais na miopatia sarcoidética cro-
nica podem néo estar presentes. A VHS e as imunoglo-
bulinas séricas podem estar elevadas, assim como cal-
cio sérico e a fosfatase alcalina, porém menos freqtien-
temente®). Tanto a CPK quanto as demais enzimas mus-
culares estéo freqiientemente dentro de seus limites
normais®¢8°28_Estudos eletroneuromiograficos podem
mostrar alteracbes amiopaticas, ajudando na distincdo
entre uma doenca miopatica e uma neurogénica, mas
também podem estar normais ja que o granuloma, na
maior parte das vezes, encontra-se fora de estruturas
excitaveis®©8:928),

A tomografia computadorizada (TC) pode demons-
trar atrofia, assim como a ressonancia magnética (RMN)
a qual pode evidenciar atrofia muscular proximal com
substituicdo por gordura, porém ndo apresentam altera-
¢cdes importantes na maioria das vezes®?®, A RMN nédo
€ Util apenas para mostrar a extensdo do comprometi-
mento e da substituicdo gordurosa (Figura 1), mas tam-
bém indicar um local adequado para biépsia muscular.
Ja a cintilografia com o is6topo 67 do Galio (°’Ga) pare-
ce ter uma maior sensibilidade para as les6es miopéticas
da sarcoidose, sendo que a sensibilidade é maior na-
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queles pacientes que tém maiores niveis de ECA, suge-
rindo uma relacé@o entre a captacdo do radioisétopo e
atividade no granuloma®®.

A biépsia muscular é uma ferramenta importante no
diagnostico do envolvimento muscular pela sarcoidose
em pacientes com sintomas compativeis®. A presenca
de granuloma néo caseoso é o principal achado e 0 mais
caracteristico do envolvimento sarcoidético. O granulo-
ma geralmente é encontrado no tecido conjuntivo peri-
misial, mas pode também acometer os feixes muscula-
res®24, Nem sempre a degeneracao e regeneragao mus-
cular sdo acompanhadas pela presenca do granuloma a
biépsia, o que pode mimetizar a polimiosite©®23,

O diagnostico diferencial inclui distrofia muscular,
polimiosite, miopatia induzida por corticéide, miopatias
tireoidianas e doenca do neurdnio motor inferior. A biép-
sia muscular, com a demonstracdo de granuloma nédo
caseoso, estabelece o diagnostico®232627),

2. Envolvimento nodular ou massas palpaveis

O envolvimento nodular é extremamente raro, com
apenas alguns casos esporadicos publicados®232%, Apre-
senta-se sob a forma de massa ou nédulos palpaveis,
de tamanhos variaveis, maltiplos em 80% dos casos,
podendo ser bilaterais e ter associada fraqueza e dor ou
sensibilidade local em 72% e 60% dos casos respectiva-
mente®2%%9_Quanto a outros sintomas, podem estar as-
sociados ainda astenia, contraturas, hipertrofia ou atro-
fia muscular, céibras e fraqueza ou dor extrema®39,

Nesta forma de comprometimento muscular sarcoid6-
tico ha uma predominancia no sexo masculino®V, As ex-
tremidades inferiores em 90% dos casos e as extremi-
dades superiores em 43% dos casos sdo os locais mais
freqientemente acometidos. Foram relatados acometi-
mento de diversos outros locais, tais como cabega, pes-
co¢o, face, esternocleidomastoideo, musculatura tempo-
ral e paravertebral e regido inguinal. Assim como na for-
ma crdnica, 0 acometimento de outros érgdos ocorre em
virtualmente todos os pacientes, sendo as manifestagdes
mais comumente associadas a linfadenopatia periférica,
0 envolvimento cutaneo e a uveite.

O laboratorio também € inespecifico, podendo ocor-
rer a elevacéo da VHS, hipergamaglobulinemia e eosino-
filia periférica, além de CPK e célcio séricos normais®. A
eletroneuromiografia pode revelar um padrdo sugestivo
de miosite ou neuropatia, mas na maioria dos casos o
exame € normal ou inespecifico@. A cintilografia com
%’Ga pode ser usada como ferramenta no diagnostico
diferencial entre lesdes malignas e o envolvimento
nodular da sarcoidose®39, O padrdo nodular apresen-
ta-se @ RMN (Figura 2) como uma leséo focal bem de-
marcada com forma estrelada e atenuacgéo do sinal no
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Figura 2% Miopatia sarcoidética nodular. RMN com contraste EV:
mdltiplas lesdes intramusculares, com padrdo de captagdo “em rim”
(hipocaptagéo central).

centro do nédulo, rodeado por uma area de sinal de
alta intensidade®, frequientemente acometendo a jun-
¢ao musculo-tendinea. A TC é menos sensivel que a
RMN na avaliagdo da miopatia sarcoidética nodular,
sendo que o ultra-som também pode detectar nodula-
¢des — mostra uma zona central de ecogeneicidade
aumentada e diminuicdo da ecogeneicidade na perife-
ria — servindo também para guiar a biépsia. ARMN é o
exame preferivel no diagndéstico da forma nodular sen-
do a cintilografia com ¢Ga 0til no screening do local a
ser examinado®,

O exame histopatol6gico mostra que o centro do no-
dulo é formado por uma fibrose densa e a periferia con-
siste em inflamacao granulomatosa formada por linféci-
tos, células epitelidides e células gigantes. A bidpsia re-
vela um granuloma com células T CD4 no centro e célu-
las T CD8 na periferia. Elas estéo localizadas entre os
feixes musculares, ndo afetando as fibras, embora tenha
sido descrito casos de invasao da fascia, mimetizando
sarcoma®. A biépsia muscular pode ser um importante
auxiliar no diagnostico da sarcoidose quando evidencia
a infiltragdo muscular por granulomas, o que ocorre em
75% a 100% dos pacientes®. Por tratar-se de uma for-
ma de acometimento sarcoidotico muscular raro, seu
manejo ideal ainda n&o é claro. Existem relatos mostran-
do beneficios tanto com a exciséo cirdrgica como com o0
manejo clinico com corticoster6ides®273,

3. Miopatia aguda ou subaguda

A miopatia sarcoidética também pode ser aguda ou
subaguda, sendo estas as formas mais raras do acome-
timento muscular sarcoid6tico®?, A formagéo e presen-
¢a do granuloma sarcoidético no musculo podem produ-
zir uma resposta inflamatdria local, resultando em mialgia
e sensibilidade local, por vezes acompanhadas por poli-
artralgia e eritema nodos®. A forma aguda pode ser a
manifestacdo inicial ou uma exacerba¢éo de um acome-
timento muscular crénico progressivo, acomete mais
pacientes do sexo feminino (68% dos casos) de raca

negra (65% dos casos), apresentando-se sob a forma
de fraqueza muscular proximal, principalmente nas cin-
turas pélvica e escapular, podendo, inclusive, envolver
0s musculos respiratorios®. Esse tipo de miopatia
sarcoidotica pode mimetizar um quadro de polimiosite
aguda — ndo s0 pela fraqueza muscular proximal, mialgia
e febre ao longo de semanas, mas também por mostrar
anormalidades a eletroneuromiografia (padrédo miopa-
tico), aumento da CPK e demais enzimas musculares,
além da VHS®e89.21),

A cintilografia com 5’Ga pode revelar um aumento da
captacdo muscular revelando locais com doenca ativa,
podendo servir como pardmetro no tratamento e segui-
mento da doenga. J& a RMN mostra um hipersinal em
T2%0, Os achados histopatolégicos na miopatia sarcoi-
dética aguda sdo similares aos da miopatia cronica, po-
dendo apresentar o granuloma néo caseoso ou apenas
alteragdes miopaticas. Degeneragdo e regeneracdo de
fibras musculares e focos de necrose também podem
ser encontrados®.

Sarcoidose dssea

A incidéncia reportada de envolvimento dsseo na
sarcoidose é bastante variavel, indo de 1% a 40% dos
pacientes, dependendo do estudo®*34 Essa dificuldade
em determinar a real incidéncia de lesdes dsseas sarcoi-
déticas deve-se a diferenca entre as populagdes estuda-
das e ao fato de que, embora algumas vezes as lesbes
sejam dolorosas, a forma mais comum de manifestacao
sdo lesGes liticas assintomaticas. Mesmo existindo essa
grande variacao na incidéncia de lesdes 0sseas, acredi-
ta-se que o acometimento 0sseo clinicamente significa-
tivo ocorra em apenas 2% a 5% dos pacientes®.

As lesBes Osseas sdo mais comuns em mulheres e
em negros®=%, Esse tipo de lesdo esta associado com
sarcoidose de longa data com envolvimento sistémico,
principalmente com envolvimento pulmonar (80% a 90%),
cutaneo — lUpus pérnio pode ocorrer em 48% a 70% dos
casos — e envolvimento ocular — uveite ocorrendo em
30% a 50% dos casos®. Um estudo com 18 pacientes
mostrou que a sarcoidose cutanea, quando usada como
“screening” para sarcoidose 0ssea, tem uma sensibilida-
de de 100% e uma especificidade de 81,8%, sendo os
valores preditivos positivo e negativo de 77,8% e 100%,
respectivamente®,

Os pequenos 0ssos das maos e dos pés sdo os lo-
cais mais freqiientemente envolvidos. Podem ocorrer le-
sdes cisticas, reticulares ou destrutivas, envolvendo mais
comumente esses locais, principalmente as falanges
distal e média das maos e pés, podendo afetar também
qualquer porcdo do esqueleto axial ou apendicular®®3®),
Esse tipo de leséo cistica em 0ssos maiores deve ser
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Figura 3" " - Sarcoidose 6ssea. Radiografia convencional, mostrando

lesdo envolvendo a falange média, com padréo trabecular (“entrelaga-
do”). Superficie articular poupada.

o B

diferenciada, por exemplo, de metéstases dsseas e mie-
loma®¥, A forma clinica mais comum de apresentacdo
do envolvimento 6sseo sarcoidético é a dactilite, a qual
ocorre principalmente em pacientes negros, e a historia
natural varia desde raros casos de recuperacéo a casos
progressivos ou até mesmo auto-amputacgao.

Embora existam alguns padrdes radiol6gicos de en-
volvimento dsseo, as anormalidades encontradas a radi-
ologia ndo sdo especificas®. Alteragdes radioldgicas ti-
picas incluem cistos e lesbes destrutivas com esclerose
e reacdo periosteal nas falanges e ossos do metatarso,
sendo a ostedlise o padrao radiologico predominante,
aparecendo como uma osteopenia generalizada com
padrao trabecular ou “entrelagado™®* (Figura 3). Geral-
mente a regido cortical € poupada, assim como 0s espa-
cos articulares. Entretanto, diversas apresentac¢des radi-
olégicas ja foram descritas incluido um aumento das
falanges com afilamento do osso cortical e a presenca
de “buracos” arredondados ou ovalados. A reacao
periosteal é rara e, em casos severos, pode ocorrer frag-
mentagdo e reabsorcdo Ossea, além da presenca de
edema de partes moles®. Os cistos sdo les6es focais
pequenas, porém cistos grandes podem envolver tanto
0 cOrtex quanto a medula predispondo a fratura patolé-
gica.
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Figura 4™ - Sarcoidose 6ssea. Cintilografia 6ssea com ~ Tc mostran-
do hipercaptacdo em maos.

A cintilografia, embora seja mais sensivel que a radi-
ografia convencional na demonstracéo de envolvimento
0sseo, ainda assim é inespecifica. Tanto o tecnécio 99
(**Tc) como o galio 67 (*’Ga) podem ser usados como
radiois6topos na cintilografia 6ssea, sendo que o **Tc
parece ser mais sensivel além de ter um manejo mais
facil. Um papel ainda ndo comprovado da cintilografia
Ossea seria a monitorizagdo da atividade da doenca e
no seguimento do tratamento, j& que uma maior capta-
¢do de radioisotopo corresponde a um local de maior
atividade inflamatéria do granuloma. A cintilografia 6s-
sea deve ser solicitada na tentativa de detectar areas de
envolvimento 6sseo assintomatico que podem ser usa-
das para biopsia ou no intuito de identificar a extensao
da atividade 6ssea® (Figura 4).

A TC dssea pode mostrar lesGes osteoliticas e
osteoclasticas. A RMN pode ser de grande valia no diag-
nostico da sarcoidose ja que examina a0 mesmo tempo
nao apenas estruturas 0sseas, mas também musculos,
medula e demais estruturas adjacentes®®. A sarcoidose
0ssea aparece como uma imagem hipointensa em T1 e
hiperintensa em T2. Embora néo seja necessaria para o
diagnostico das lesdes sarcoidéticas dos pequenos 0s-
sos das maos e pés, pode ser Util no diagnostico de en-
volvimento de outros sitios 6sseo e no diagnostico dife-
rencial entre diversas patologias osteoarticulares e na
identificacdo de areas mais adequadas a bidpsia©®.

O granuloma ndo caseoso pode ser encontrado tan-
to no cortex 6sseo como na medula. Pacientes com en-
volvimento 6sseo sd0 mais propensos a ter envolvimen-
to cutaneo, altos niveis de ECA e de VHS®,

Sintomas da sindrome sicca (seca)
Pode ocorrer o envolvimento das glandulas exdcri-
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nas, incluindo as glandulas salivares em 3% a 9% dos
pacientes”). Existem varios relatos de xerostomia e ce-
ratoconjuntivite sicca em pacientes com sarcoidose, po-
dendo ser bastante dificil distingui-la da sindrome de
Sjogren®. A sarcoidose deve ser suspeita quando na
presenca de sintomas com imunologia negativa para a
sindrome de Sjogren, principalmente na presenca de
outros sinais sugestivos de sarcoidose, tais como
adenopatia hilar ou infiltrados pulmonares. Um estudo
mostrou alteracdes na biopsia de glandula salivar me-
nor, revelando alteragbes granulomatosas em 36% dos
pacientes com suspeita radioldgica ou evidéncia clinica
de sarcoidose, mas aparentemente sem sintomas de sin-
drome sicca, enquanto que as mesmas alteracdes esta-
vam presentes em 93% dos casos nas biopsias de
parétida®?,

Vasculite

O envolvimento de vasos sangliineos de diferentes
tipos tem sido relatado na sarcoidose®“®. Uma vasculite
necrotizante de pequenos vasos foi reportada em asso-
ciagdo com granulomas sarcéide-simile principalmente
nos pulmdes, algumas vezes associada com linfadeno-
patia, sendo mais comum na infancia.

Vasculite de médios e grandes vasos também tém
sido relatadas. O diagnéstico de sarcoidose precede este
tipo de vasculite por anos. A apresentacéao € similar aque-
la dos pacientes com arterite de Takayasu, ndo apenas
com claudicacdo de membros, dissec¢do adrtica e sin-
tomas sistémicos, mas também com envolvimento pul-
monar e uveite. O envolvimento de grandes vasos pare-
ce ser mais proeminente em negros e asiaticos“o,

Neuropatia

O envolvimento neurolégico na sarcoidose € raro,
ocorrendo em cerca de 5% dos pacientes®”. A manifes-
tacdo mais frequente da neurossarcoidose é a neuropa-
tia, principalmente o envolvimento dos pares cranianos.
A neuropatia periférica € menos comum ocorrendo em
cerca de 15% a 18% dos pacientes com neurossarcoi-
dose. A neuropatia sensério-motora axonal simétrica é a
mais comum, outras apresentacdes incluem a mono-
neuropatia multiplex, polirradiculopatia e sindrome de
Guillain-Barre®“,

TRATAMENTO

Vérios farmacos vém sendo usados no tratamento
da sarcoidose, em decorréncia de seu grau extremamen-
te variado de severidade. Antiinflamatérios néo esteroi-
dais e colchicina séo usados como terapia inicial para
pacientes com artrite sarcoiddtica aguda branda. Paci-

entes com doenga refrataria, miopatia ou envolvimento
de outro 6rgao pode requerer corticoterapia. Imunossu-
pressores, como a azatioprina, ciclofosfamida, antimala-
ricos ou metotrexate, podem ter um papel naqueles pa-
cientes com doenga resistente aos cortic6ides®227:4950),
embora existam dados escassos a esse respeito.

Pacientes com artrite cronica também podem neces-
sitar de corticéide em decorréncia do acometimento fre-
qliente de outros 6rgéos.

A eficécia do corticoide € dificil de avaliar em decor-
réncia da heterogeneidade das populagbes de pacien-
tes relatadas, além da auséncia de trabalhos controla-
dos. Pacientes com miopatia sarcoidética, em qualquer
uma de suas formas®2+252) respondem bem aos corti-
costeroides, embora a dose ideal e o tempo de uso ndo
sejam conhecidos, uma dose inicial de 1 mg/kg de pred-
nisona ao dia parece ser adequada®’5?, com retirada
gradual assim que ocorra a remissao dos sintomas. Mes-
mo gue a resposta de pacientes portadores de miopatia
sarcoidotica cronica aos corticoides seja variavel, o con-
senso atual parece ser de que devam ser usados por,
pelo menos, periodos de alguns meses em pacientes
com miopatia sintomatica ou progressiva. O uso por pe-
riodos prolongados de até 12 meses, na miopatia sarcoi-
dética aguda parece ser mais adequado tendo em vista
seu potencial de recaidas®.

Ja a sarcoidose 6ssea ndo responde de maneira ade-
guada aos tratamentos existentes. A dor e 0 edema res-
pondem de maneira razoavel aos corticéides, porém es-
tes ndo diminuem a progressao da lesdo 6ssea®**®. An-
tiinflamatdrios ndo esteroidais podem der uma alternati-
va aos corticosterdides na diminuicdo dos sintomas. Al-
guns relatos mostraram gque a hidroxicloroquina pode ser
uma alternativa no manejo da hipercalcemia e hipercal-
cilria relacionadas a sarcoidose, assim como na infiltra-
¢do granulomatosa, osteoartropatia hipertrofica, e sar-
coidose Ossea associada a cutanea®?. Existem também
relatos de resposta ao metotrexate®.

Drogas antimalaricas podem diminuir a resposta das
células T ao inibir a apresentacdo de antigenos e séo
comumente usadas como agentes de primeira linha nos
pacientes com acometimento mucocutaneo, podendo
também ser usadas para o tratamento da doenca pul-
monar e 0ssea. A cloroquina é mais efetiva que a hidro-
xicloroquina, mas tem mais efeitos colaterais, incluindo
uma maior incidéncia de retinopatia. Os antimalaricos
também reduzem a hipercalcemia em pacientes com sar-
coidose®.

O metotrexate tem sido usado em pacientes com uma
resposta pobre aos corticéides ou, como poupadores de
corticéide, naqueles que necessitam doses muito altas
para o controle da doenga. Infelizmente este agente nao
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tem sido estudado rigorosamente em pacientes com sar-
coidose®. Em alguns casos de sarcoidose o metotrexa-
te pode levar até seis meses para tornar-se efetivo.

Descobriu-se que a azatioprina atua inibindo a proli-
feracdo de células T e B com grande supressao da imu-
nidade celular. Também foi demonstrado que pode efeti-
vamente ser usada com o agente poupador de corticoi-
de, embora tanto a azatioprina quanto o metotrexate
devam ser reservados para os casos avangados em de-
corréncia da toxicidade potencial destes agentes.

A ciclosporina suprime a producgéo de interleucina-2,
uma citocina necessaria para a proliferacdo de células T.
Embora ndo pareca tdo efetiva em pacientes com sar-
coidose pulmonar, foram relatados bons resultados em
um subgrupo de pacientes com neurossarcoidose resis-
tente aos corticdides. Terapia citotoxica com ciclofosfa-
mida tem sido reservada para doenga refrataria, especi-
almente neurossarcoidose, devido a sua toxicidade®?53),

Drogas anti-TNF sdo uma possibilidade terapéutica
importante na sarcoidose ja que esta citocina crucial para
aformacéo do granuloma. Estudos tém demonstrado que
macrofagos de pacientes com sarcoidose irdo expressar
menos TNF, estando associado com um melhor prog-
nostico. Agentes como a talidomida e a pentoxifilina tam-
bém mostraram beneficio no tratamento da sarcoidose,
sendo que ambas inibem o TNF®?,

CONCLUSAO

As manifestac@es pulmonares, neuroldgicas e cardi-
acas da sarcoidose e suas complica¢des sdo reconheci-
das pela maior parte dos clinicos, ao contrario de suas
manifestagdes reumatolégicas. O reconhecimento des-
tas diferentes manifestacfes reumatolégicas pode aju-
dar o clinico em seu diagndéstico e no inicio da terapia
adequada evitando, desta forma, possiveis morbidades
associadas.

Em decorréncia da raridade do comprometimento
musculo-esquelético sintomatico, existem poucos estu-
dos guiando sua terapéutica. Os corticdides ainda sao a
base da terapéutica, outros imunossupressores podem
ser usados como poupadores de corticdide ou em casos
refratarios. As drogas bioldgicas parecem ser uma abor-
dagem futura promissora, embora estudos adequados
com essas drogas no tratamento da sarcoidose ainda
estejam em curso.

Embora nem a cintilografia 6ssea, nem a radiologia
convencional tenham demonstrado serem uteis no
screening em pacientes com suspeita de envolvimento
0sseo sarcoiddtico, a cintilografia parece ser até o mo-
mento um exame inicialmente adequado, junto a uma
avaliacdo radioldgica simples de méo e pés. Ja o local a
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ser examinado através da RMN pode ser determinado
através da presenca de sintomas ou mesmo através da
cintilografia. As imagens de RMN parecem melhorar a
deteccdo do comprometimento muscular pela sarcoido-
se, revelando doenca ndo evidenciada pela radiologia
convencional. Para o diagndstico correto, porém, deve-
se correlacionar os achados a RMN com a clinica e com
o laboratério ja que mesmo a RMN ¢é inespecifica na
maioria dos casos.
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