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e Doenca multisistemica com presenca de granulomas n3do caseosos em vdrios oOrgdos.
Principalmente pulmdes, linfonodos e pele e ndo ha teste diagnostico definitivo para a doenca.

e Suspeita-se que a causa seja relacionada a ags extrinsecos em que tem susceptibilidade genética
com hiperativacao das vias inflamatdrias que levam a formacdo de granulomas sarcoideos ndo
Caseosos.

e S3o granulomas NAO CASEOSOS. Eventualmente pode ter necrose fibrinoide central que se
torna material fibroso hialino. Ndo ha definicdo universal, ndo tem causa conhecida e ainda ndo
existe implicacdo etiolégica bem definida.

e Sabemos que ha elevado risco de sarcoidose quando exposicdo a agentes ambientais e
microbianos. Susceptibilidade genética ja foi identificada.

e Lesoes cutdneas — podem ser presentes em 20% dos casos, manifestacdo inicial em um terco
dos casos, geralmente ha outra manifestacdo, devemos fazer screening de outros érgdaos com
envolvimento pulmonar em 90-95% dos casos. Curso cronico e benigno, mas pode ser perigoso
por complicacGes e sequelas. Qualquer érgdo pode ser afetado, exceto supra-renal. Em todos os

Orgaos ha padrdo de granulomas nao caseosos. Ha depressao da resposta a tuberculina e outras

reacdes intradermicas.
e Reacdo de Kveim positiva nas fases de atividade. Kveim é um antigeno obtido a partir de restos

celulares do granuloma que é triturado e feito uma intradermoreacao.
e PONTOS CHAVE — Mais em negros, mulheres na 39 e 49 década de vida. A gravidade varia entre
as etnias e a prevaléncia varia por regiGo geogrdfica, ra¢a e género.

e Temos manifestagdes distintas e mais exuberantes em cada raga e em cada padrao geografico
diferente. Escandinavos tem mais do que o restante dos brancos. Japonés tem menor tendéncia
a ter sarcoidose. Brancos ndo escandinavos tem menor tendéncia que um negro mas mais do
gue um japonés.

e Ha expressdo fenotipica variavel entre as ragas. Enquanto os afroamericanos tem doenga mais
rapida e grave e tem maior risco de doenca extra-pulmonar, eles tbm tem maior risco de lesoes
cronicas (lupus pernio, placas, nédulos e acometimento ungueal). Africanos tem maior
incidéncia, gravidade e mais formas crdnicas.

e Metade dos japoneses tem envolvimento ocular contra 10% em outros grupos étnicos. Nos
japoneses ha mais acometimento ocular. Sarcoidose cardiaca tbm é maior nos japoneses. Da
populacdo com sarcoidose no Japao, a cardiaca é a maior causa de mortalidade nesse grupo.
Escandinavos tem eritema nodoso mais comum do que em outros grupos.

e Hd granulomas ndo caseosos nos orgdos envolvidos que resolvem em 60% dos casos de
sarcoidose em 2 a 5 anos. Em alguns pacientes hd progressdo para fibrose (10 a 30%).

e CAUSAS
e Indeterminadas, algumas micobacterias estdo envolvidas — Propiniobacterium acnes, EBV,
herpes virus.
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N3o infecciosas — apds o desaste do World Trade Center — a poeira do desastre com metais e
ambientes com fungos, produtos da combustdo da madeira. Fungo de frutas e ambientes,
inseticidas, combustiveis de madeira, fogueiras, materiais de construcdo, poeiras organicas
industriais, micobacterias, virus, borrelia, micoplasma, clamidia, p. acnes (sdo associa¢des e ndo
causas). Causas nado sdo definidas, ha associacdes.

ETIOPATOGENIA
Tuberculina — negativa em dois tercos dos casos e deprimida em um tergo
Lepromina negativa ou deprimida.

DOENCA CUTANEA

Lupus pernio é uma das formas cutianeas mais relevantes, significativamente desfigurante,

associado com doenca cronica e sistémica de terapéutica dificil.
Eritema nodoso é o tipo mais comum de doenca ndo especifica e indica prognostico favoravel.

Ha erupgbes causadas por sarcoidose especificas (presenca do granuloma, como granuloma
caseoso) e lesoes ndo especificas (processos reativos sem formagdo de granuloma — como
eritema nodoso).

VARIANTES

Muito comuns — papular, placas, eritema nodoso.

Comuns - Lupus pernio, forma subcutanea e forma cicatricial.

Incomuns — psoriasiforme, anular, atrofica, ulcerativa, hipopigmentada, angiolupoide,
sarcoidose das mucosas.

Raras - liquenoide, fotodistribuida, verrucosa, ictiosiforme, linfedematosa, tumoral,
eritrodermica, alopecia sarcoidica, polimorfa, ungueal.

SARCOIDOSE PAPULAR
Forma aguda, frequentemente na face, especialmente ao redor das pdlpebras e pregas

nasolabiais. Associada com bom prognostico, apesar de ser aguda. Lesoes ndo deixam cicatrizes.
Pode ter forma de erup¢ao maculo-papular no pesoco, tronco, extremidades e mucosas.
Associacoes — pode ter envolvimento agudo de érgaos com linfadenopatia, artrite e uveite,
aumento das pardtidas, radiografias tordcicas anormais — mas tem bom prognostico.

78% da resolugao das lesoes cutaneas ocorre em ate 2 anos.

SARCOIDOSE EM PLACAS
Ocorrem em costas, nadegas, face e superficies extensoras das extremidades. Associada a

doenca croénico (curso cronico), maior acometimento sistémico extratordcico (fora do pulmao),
persisténcia por 2 anos em 93% dos casos.
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Variantes das formas papulares ou em placa da sarcoidose — psoriasiforme, liquenoide,
verrucosa, angiolupoide. Fazem DD com psoriase, liquen plano, verrugas, liquen simples crénico
ou lupus.

Podem simular psoriase gutata. A liquenoide pode imitar liquen plano ou liquen plano pilar —
mais em ccas com acometimento ocular e juntas sem envolvimento respiratdrio.

Verrucosa — papula hiperqueratosica. Ha envolvimento sistémico e doenca pulmonar
significativa com essa apresentacdo. Mais na face, virilha e axila, vai se espessando com a friccao
e prurido.

Forma angiolupoide — localizacdo de lesdo do lipus. Tem telangiectasias que simulam eritema
do lupus.

SARCOIDOSE ANULAR

Papulas e placas circinadas ou anulares, na face, principalmente fronte, lesoes podem curar com
cicatrizes ou perda de cabelo. Ja foi descrito um caso em pernas. Lembra infeccdo por
dermatofito, o que difere é a descamaacao.

LUPUS PERNIO
Muito importante!!!! Doenca cronica sistémica progressiva com comprometimento sistémico
extratoracico e também pulmonar grave. Induracao crbnica, violdcea e telangiectasica,

principalmente nos nariz e bochechas.

Se expandem levando a placas e pode ate ter invasdo do trato respiratério superior com
perfuracdo do septo nasal com ulceragao nasal.

Parece virchowiano. E dx diferencial, mas aqui as lesoes s3o mais endurecidas e infiltradas.
Falanges podem ficar com aspecto de salsicha. Essa é uma das formas mais recalcitrantes a

corticoide.

O tratamento na grande maioria das vezes é com corticoide oral, mas aqui no lUpus pernio
evolui mal com corticoide oral e estd indicado outro tratamento.

Comprometimento radioldgico — comprometimento sistémico muito importante — intratoracico,
VAS, ocular, cistos 6sseos, sistema reticulo-endotelial.

Mulher é mais comum, pode ser tdo grave e ser mutilante.

FORMAS ATIPICAS

25% dos sulafricanos tem formas atipicas — hipopigmentadas, ictiosiformes, linfedematosas,

mutilantes, ulcerativas, verrucosas.

Forma rara — sarcoidose com lesoes parecendo siringoma (hd um caso no Brasil descrito).
Aspecto siringoide, mas ndo chega nem a ter nomenclatura especifica.

Da lingua tbm é rara.

FORMAS ATROFICA E ULCERATIVA
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Espectro da mesma doenga. A ulceragdao desenvolve-se em uma placa atrofica necrobiose like,
trauma pode contribuir para a ulcera¢do. As ulceras ndo cicatrizam sem terapia
imunossupressora sistémica.

5% dos pacientes com sarcoidose cutanea podem ter a forma ulcerativa, principalmente
japoneses e negros e geralmente cursa com acometimento de multiplos 6rgdos.

FORMA ICTIOSIFORME
Muito rara, 95% com comprometimento sistémico.

FORMA POLIMORFA
forma polimorfa — ndo basta ser atipica. Varios tipos de lesoes que podem ser especificas ou ndo

— eritema multiforme, lesdo em placa verrucosa e sempre associada com formas de multiplas
lesoes diferentes com formas sitemicas.

FORMA HIPOPIGMENTADA
Dx diferencial com linfoma cutaneo hipopigmentado de células T e outras leucodermias.

SARCOIDOSE ERITRODERMICA
Muito rara, associada a doenca sistémica, dx diferencial com eritrodermias. Bem aspecto

eritrodermia, com sintomas sistémicos juntos.

SARCOIDOSE FOTODISTRIBUIDA
Induzida por exposicdo a luz e fototeste negativo — o que diferencia de EPL e LES.

E fotodistribuida e n3o fotossensivel.

SARCOIDOSE SUBCUTANEA
Comum — nddulos nas extremidades superiores. Se for em MMII lembram eritema nodoso. Ndo

tem sensibilidade nem inflamag¢do do EN — sdo endurecidas sem dor e esta associado a doenga
sistémica. Sindnimo Darier e Roussy.

SARCOIDOSE TUMORAL
Rara, mas pode ter tumores de 10 a 20cm na regidao lombosacral.

SARCOIDOSE CICATRICIAL
Tbm é forma comum. Ocorre granuloma em cicatrizes cirdrgicas, tatuagens, piercings e outros

locais de trauma. Faz dx diferencial com granuloma de corpo estranho em cicatrizes. Alguns
sugerem envolvimento sistémico enquanto outros mostram sé doenca cutanea isolada — fica em
cima do muro.

SARCOIDOSE DO COURO CABELUDO
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Rara, pode levar a cicatrizes raramente a alopecia ndo cicatricial. Nariz e labios principalmente,
também cavidade oral e anogenital. Associada a doenca sistémica.
Lembra muito acne queloidiana da nuca.

SARCOIDOSE UNGUEAL
Pode dar muitas alteragGes. Principalmente ha destruicdo do leito ungueal com pterigio ungueal

e hiperqueratose associada.

Envolvimento ungueal é marcador de doenga cronica e geralmente tem relagdo com doenga
Ossea das falanges e sarcoidose pulmonar.

Pode ter associacdo com osteide pseudocistica de Juggling.

ERITEMA NODOSO
Significado prognostico positivo para sarcoidose — indica doenca transitoria que ndo necessita

de tratamento.

SINDROME DE LOEFGREEN

Eritema nodoso, poliartrite aguda, linfadenopatia hilar bilateral com ou sem infiltrado
parenquimatoso. Formada pela TRIADE.

Forma aguda e auto-limitada.

DIAGNOSTICO

Granulomas tuberculoides duros e sem necrose caseosa central, eventualmente degeneracdo
fibrinoide central.

Corpusculos de Schauman — inclusGes calcificadas circulares e azuladas que tbm sdo

caracteristicos. Laminadas e azuladas.
Corpo asteroide eosinofilico.

TRATAMENTO

PONTOS CHAVE —recomendado para doenca desfigurante ou sintomatica.

Corticoides topicos ou intralesionais — para lesoes localizadas ou moderadas.

Corticoides sistémicos para doenca rapidamente progressiva ou lesoes arresponsivas a tto
tépico.

AINE e imunossupressores como monoterapia ou poupador de corticoide.

Inibidores de TNF alfa em casos mais recalcitrantes.

Prednisona 40mg-dia, podemos usar citostaticos isolados ou associados (MTX, clorambucil,
azatioprina), talidomida inconstante.

IndicacGes sistémicas de tratar- doenca pulmonar sistémica, doenca pulmonar parenquimatosa,
perisistente e progressiva, perda de peso e febre, hepatomgalia com doenca hepatica, doenca
desfigurante de pele ou linfonodos, acometimento do SNC, hipercalcemia, miocardiopatia,
miopatia, miosite, trombocitopenia, doenga renal.



