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RESUMO

Sarcoidose é uma doenca granulomatosa sistémica de ocorréncia
rara em criancas. Vasculite associada a sarcoidose é incomum e
pode acometer vasos de pequeno a grande calibres. Envolvimento
sintomatico do sistema nervoso central e periférico ocorre em 5% a
10% dos pacientes e acometimento 6sseo em 3% a 13%. Sarcoidose
do trato geniturinario é extremamente rara. Descrevemos o caso de
uma crian¢a de 12 anos com diagnéstico de sarcoidose associada a
vasculite, acometimento do sistema nervoso central, dsseo e genital.
O amplo espectro de manifestagdes clinicas raras neste caso ilustra o
carater multissistémico e multifacetario da sarcoidose.

Palavras-chave: sarcoidose, sarcoidose na infincia, tumores
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INTRODUGAO

Sarcoidose é uma doenca granulomatosa sistémica de
ocorréncia rara na infancia. Em criancas menores de cinco
anos, apresenta-se comumente com artrite, rash cutaneo,
uveite e linfadenopatia sem acometimento pulmonar.
Acima desta idade o quadro se assemelha a doenca em
adultos, com envolvimento pulmonar presente em até 90%
dos pacientes. Vasculite associada a sarcoidose é incomum,
podendo acometer vasos de pequenos a grandes calibres.
Envolvimento sintomatico do sistema nervoso central e
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ABSTRACT

Sarcoidosis is a systemic granulomatous disease with rare
occurrence in children. Vasculitis associated to sarcoidosis is
uncommon and can affect small, medium or large-sized vessels.
Symptomatic involvement of the central nervous and peripheral
system occurs in 5% to 10% of the patients and osseous in 3% to
13%. Sarcoidosis of the genitourinary tract is extremely rare. We
describe a case of a 12-year-old child with a diagnosis of sarcoidosis
associated with vasculitis and with involvement of the central
nervous system, osseous and genital. This case illustrates the wide
spectrum of rare clinical manifestations in sarcoidosis.

Keywords: sarcoidosis, sarcoidosis in the childhood, testicular
tumor, granulomatous disease.

periférico ocorre em 5% a 10% dos pacientes e acometi-
mento 6sseo em 3% a 13%. Sarcoidose do trato genituri-
nario é extremamente rara, com poucos casos descritos na
literatura referindo envolvimento testicular.
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Crianca de 12 anos, sexo masculino, negra, iniciou aos
dez anos de idade artralgia acometendo punhos, cotovelos,
joelhos e tornozelos, edema em membros inferiores e
emagrecimento. Evoluiu com dor e aumento testicular
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esquerdo e paresia no membro inferior esquerdo. Ao exame
apresentava-se abaixo do percentil para idade em peso e
estatura, hipocorado, pele ressecada com areas de desca-
macido, papulas hiperpigmentadas em regido cervical
anterior e posterior, linfadenomegalia cervical e inguinal
indolor e movel, lesdes nodulares dolorosas em membros
inferiores, edema em dorso da mio esquerda e em terco
distal dos membros inferiores, doloroso e nio depressivel,
com dor a mobilizacio dos tornozelos, punhos e joelhos.
Observado aumento testicular esquerdo doloroso com
espessamento do funiculo espermatico e hemiparesia distal
grau IV a esquerda. Avaliagio oftalmoldgica evidenciou
sinéquias posteriores em ambos os olhos.

Propedéutica detectou anemia microcitica hipocromica
(Hb: 8,6), leucograma, plaquetas, fun¢io renal, hepatica,
tireoidiana e urina rotina normais, Fe sérico e saturacio de
transferrina baixos, VHS 18 mm/60 min (referéncia até 20
mm/60”), PCR 48 (referéncia < 6), hipoalbuminemia e
hipergamaglobulinemia, FAN, FR, ANCA P e C negativos,
hemocultura negativa, calcio total, fésforo e fosfatase alca-
lina normais, presenca de HbC (38,8%) a eletroforese de
hemoglobina, pesquisa de BAAR em cotovelos e 16bulo
de orelha negativa, PPD nio reator em junho de 2002 (tlti-
mo reforco da BCG feito em maio de 2002), sorologias
para rubéola, toxoplasmose, blastomicose e HIV negativas.

Radiografia das maos mostrava aumento de partes moles
em metacarpo da mio direita e reagio periosteal em se-
gundo metacarpo direito (Figura 1). Radiografia de ossos
longos dos membros inferiores, bacia, coluna toricica e
lombar com 4reas osteopénicas circunscritas, areas focais
multiplas de esclerose dssea, trabeculado dsseo esparso e
grosseiro (Figura 2). Ultra-som e tomografia computado-
rizada (TC) de abdome evidenciaram linfadenopatia mesen-
térica e peri-cava. TC térax normal e TC de crinio com
drea isquémica em substancia branca a direita. Bidpsia de
linfonodo cervical mostrou linfadenite cronica reacional
inespecifica e bidpsia de nédulo nos membros inferiores
perivasculite dérmica, hipodérmica e paniculite, configu-
rando eritema nodoso. Achado de mielite granulomatosa
de etiologia nio determinada a bidpsia de crista ilfaca com
pesquisa de BAAR e fungos negativa (Figura 3).

O paciente foi submetido a exploracio cirtirgica testicular
sendo encontrado tumora¢io em epididimo invadindo
canal inguinal. Realizado orquiectomia em razio de suspeita
de lesio neoplasica. Estudo anatomopatolégico evidenciou
numerosos granulomas constituidos por histidcitos epite-
lidides, algumas células gigantes e linfécitos, sem necrose
central e fibrindide, com pesquisa para BAAR e fungos
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Fieura 1 - Radiografia de mdos mostrando reacdo periosteal em segundo
metacarpo da mao direita

Ficura 2 - Radiografia de ossos longos de membros inferiores mostrando
areas osteopénicas circunscritas, areas focais maltiplas de esclerose
6ssea, trabeculado 6sseo esparso e grosseiro

Fieura 3 —Corte de medula 6ssea evidenciando granuloma
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negativa. Vasos (artérias e veias) continham infiltrado his-
tiocitario intimal e perivascular com células gigantes e
rompimento das limitantes elasticas interna e externa
(Figuras 4 e 5). Diante dos dados clinicos e do estudo anato-
mopatolégico fez-se o diagndstico de sarcoidose associada
a vasculite. Foi iniciado prednisona 1 mg/kg/dia e meto-
trexato 0,5 mg/kg/semana, que foram usados irregular-
mente pelo paciente. O mesmo evoluiu com acometimento
testicular direito que remitiu ap6s adequagio do uso das
medicag¢des.

Ficura 4 - Corte de testiculo. Vaso com duplicagdo de ldmina elastica
evidenciando vasculite

DISCUSSAO

O diagnéstico de sarcoidose associada a vasculite neste
paciente foi firmado pelo achado de granulomas nio
caseosos com células epitelidides, infiltrado inflamatério
perivascular e intimal com rompimento da lamina elistica
dos vasos ao estudo anatomopatolégico da massa testicular,
associado aos achados clinico-laboratoriais. Clinicamente,
0 paciente apresentava emagrecimento, anergia cutanea
(PPD nio reator), lesdes cutaneas secundarias a perivasculite,
linfadenopatia, poliartralgia, edema de partes moles, seqiela
de uveite anterior bilateral e envolvimento testicular. Nio
apresentava evidéncias clinicas e radioldgicas de acometi-
mento pulmonar. Alteragdes em ossos longos, coluna
lombar e bacia foram detectadas as radiografias.

Vasculite associada a sarcoidose ¢ uma complicacio rara.
Vasos de pequeno a grande calibre podem ser envolvidos
mimetizando vasculite leucocitoclastica, poliarterite nodosa,

1) Duas

poliangiite microscépica e arterite de Takayasu
formas de acometimento vascular sio reconhecidas. Na
primeira, os granulomas causam destrui¢io dos vasos san-
guineos por compressio extrinseca, sendo acometidas tanto
artérias quanto veias. Rompimento da limina elastica nesta
forma pode ser causado por infiltrado inflamatério crénico
associado ao granuloma, na auséncia de verdadeira necrose
vascular. A segunda forma é denominada angiite sarcoide
ou granulomatose sarcéide necrotizante e é considerada
uma variante da sarcoidose. Nesta, a vasculite é causada
diretamente pelos granulomas e o rompimento das laminas
elasticas ocorre por verdadeira necrose vascular. O acome-
timento pulmonar é muito comum, enquanto o acome-

Ficura 5 — Corte de testiculo evidenciando rompimento da ldmina elastica por granuloma e infiltrado inflamatério. Ao lado, detalhe da figura
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timento linfonodal e extrapulmonar sio menos freqiientes.
O paciente apresentava achados clinicos (acometimento
extrapulmonar) e ao estudo anatomopatolégico (vasculite
sem necrose, com acometimento de artérias e veias) compa-
tiveis com a primeira forma descrita.

Envolvimento sintomatico do sistema nervoso central e
periférico ocorre em aproximadamente 5% a 10% dos
pacientes e é associado a mau prognéstico®”). Pode ocorrer
acometimento isolado de pares cranianos, mais frequen-
temente do sétimo par, da leptomeninge, hipotilamo,
hipo6fise, massas cranianas e neuropatia periférica. O
paciente apresentou quadro isquémico tendo como seqiiela
hemiparesia esquerda, provavelmente por neurosarcoidose.

>78) ocorre em 3% a

Acometimento dsseo na sarcoidoset
13% dos pacientes, mais comumente em individuos de
ascendéncia africana, implica em doenca cronica e grave
sendo fator de mau prognéstico. O envolvimento geral-
mente ¢ assintomatico. Pode haver edema de tecidos moles
e aumento da sensibilidade local acompanhando as lesoes
Osseas subjacentes. Estas ocorrem principalmente em maos
e pés, nas por¢oes média e distal das falanges e metacarpos,
com uma distribui¢io bilateral, assimétrica e predominan-
temente no osso cortical, preservando o periésteo. Envolvi-
mento de ossos do cranio, costelas, bacia, vértebras e perids-
teo é incomum. A radiografia as lesdes aparecem como
areas liticas sob a forma de pequenos defeitos corticais com
aparéncia rendilhada (ou reticular) ou lesdes maiores em
“saca bocado”, lesdes permeativas caracterizadas por tuneli-
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zacio subcortical (luscéncias longitudinais) e lesdes destru-
tivas com fraturas e seqiiestro dsseo. Menos comumente
ha osteoesclerose generalizada da coluna, pelve, costelas e
ossos do cranio. O paciente em questio apresentava edema
de partes moles em mios e membros inferiores, periostite,
osteoesclerose e acometimento de sitios incomuns como
bacia e vértebras.

O sistema reprodutor masculino é raramente afetado na
sarcoidose®”. Encontramos na literatura poucos relatos de

caso®1¥

nos quais, em pacientes submetidos a propedéutica
de massa paratesticular, foi diagnosticado sarcoidose.
Kodama K et al."? relatam somente 59 casos descritos na
literatura de sarcoidose com acometimento do trato genital
comprovado histologicamente. Nosso paciente cursou com

envolvimento epididimal bilateral.

Concluindo, apresentamos o caso clinico de um paciente
com amplo espectro de manifestacdes raras e de mau prog-
nostico, ilustrando o carater multissistémico da sarcoidose.
Entre as manifestacdes raras encontram-se vasculite, neuro-
sarcoidose, acometimento 6sseo ¢ do trato geniturindrio.
Entre os fatores de mau progndstico incluem-se raga negra,
uveite cronica, lesdes dsseas cisticas e neurosarcoidose.
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