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Sarcoidose

= As_doencas pulmonares intersticiais (DIP) constituem
um grupo heterogéneo de situacoes que levam a um
acometimento difuso dos pulmoes, com inflamacao e
progressiva cicatrizacao.

= Apresentam em comum manifestacoes clinicas,
radiologicas, funcionais e histologicas.

m Apesar das principais alteracoes acometerem o tecido
de sustentacao pulmonar (intersticio) a arquitetura
alveolar e das vias aéreas estao freqiientemente
alteradas.



= Definicao: FPI é uma doenca
intersticial cronica e progressiva
(restrita ao pulmao) de causa
desconhecida, caracterizando-se por
uma infiltracao celular inflamatoria
cronica e variaveis graus de fibrose
interticial.

= Epidemiologia: dados epidemiologicos
sao raros na literatura nacional,
variando de 3-20 casos por 100.000
habitantes



s Quadro clinico: acomete homens/mulheres
(igual proporcao), raca branca e na faixa
etaria 50-60 anos.

= A apresentacao é insidiosa, normalmente
com mais de 06 meses antes do diagnostico,
com

m No exame fisico:

— Presenca de estertores crepitantes tipo
(velcro) em bases

— Baqueteamento / hipocratismo digital
— Taquipnéia
— Sinais de hipertensao pulmonar

(O obito ocorre cerca de 05 anos apos o
inicio dos sintomas e 02 anos apos
diagnostico)



Patogenia / fisiopatologia

-‘B|i76psia pulmao revela distorcao e fibrose, com
desnudamento e solucao de continuidade na
membrana basal, substituicao de pneumacitos tipo
I por tipo 11, perda de capilares e edema
intersticial.

s Agressao inicial:
Formacao complexos imunes — producao de
imunoglobulinas (cels. B) acao contra elementos
pulmonares — ativacao macrofagos alveolares

(liberacao de fatores quimiotaticos p/neutrolitos=
liberacao de radicais oxigénio e proteases).



—u-RX torax (infiltrado reticular
difusos mas com predominio nas
periferias e bases).

Tomografia do torax (lesoes sub
pleurais e inferiores) ¢/ presenca
de bronquiectasias de tracao e
“faveolamento”. Presenca de
regioes “vidro despolido”= areas
de maior celularidade /atividade)



+

= Padrao restritivo (diminuicao
volumes pulmonares)

= Reducao capacidade difusao
do monoxido de carbono

= Desaturacao durante o
exercicio.



+

= Alveolite (aumento expressivo de
cels. Inflamatorias)

s Predominio meutrofilos/
eosinofilos: pior prognostico
(menor resposta terapéutica)

s Predominio de linfocitos: melhor
prognostico (inflamacao
moderada e faveolamento
pulmonar pouco intenso)



1.JQuadro clinico, funcional,
tomografico e biopsia pulmonar.

2. Diagnostico de exclusao:
excluidos outras DIP, funcao
pulmonar, tomografia, LBA
(excluindo outra DIP), idade >
50 anos, estertores “"velcro”e
inicio insidioso (> 3 meses)



s N3o existem evidéncias de tratamento

jL efetivo, os consensos preconizam
terapéutica combinada (corticoide +

Imunosupressor)

— Prednisona: 0,5 mg/kg dia (4 semanas)/
0,25 mg/kg dia (8 semanas)/ 0,125 mg/kg
dia

— Azatioprina: 2-3 mg/kg dia (max. 150
mg/dia)

Ou

— Ciclofosfamida: 2 mg/kg dia ( max. 150
mg/dia) manter por 6 meses, reavaliar
(melhora clinica/ funcao pulmonar/ TC)
manter tratamento c/reavaliacao a cada
06 meses.



s Definicao: doenca granulomatosa
‘|—multisistémica de etiologia desconhecida,
mais comumente atingindo pessoas jovens e
apresentando habitualmente adenopatias
hilares bilaterais, infiltracao pulmonar e
lesoes cutaneas ou oculares.

s Epidemiologia: acomete o adulto jovem (20-
40 anos), c/predominancia em mulheres e
da raca negra. Etiologia desconhecida
(hipotese de relacao c/ tuberculose).



+ s Estimulo externo = vias aéreas (resposta
imunologica paradoxal) resposta intensa a nivel
pulmonar (imunidade celular - aumento dos
linfocitos T a nivel pulmonar com depressao da
imunidade celular tecidos e sangue periféricos =
anergia dos testes cutaneos tardios (PPD)).

m Estudos de populacoes celulares no LBA evidenciam
que a sarcoidose ativa pode iniciar-se como uma
alveolite linfocitica (grande aumento de linfocitos T
ativados e macrofagos). Sendo que a reacao
CD4/CDS8 pulmonar é de 1,8:1, nesses casos pode
elevar-se de 10:1 ou mais.



4 = No quadro histologico
usualmente se encontra
granuloma de cels. Epitelioides
sem necrose caseosa
(granuloma sarcoide). A maior
parte dos granulomas regridem
sem sequelas, mas quando
ocorre evolucao desfavoravel
ocorre proliferacao de fibras
reticulares c/hialinizacao e
fibrose.



= Doenca multisistémica podendo
_|_comprometer simultaneamente varios
orgaos e ter as mais variadas
manifestacoes clinicas.

s Sintomas gerais: febre, fadiga e perda
de peso.

m Sarcoidose toracica: alteracoes
presentes em mais de 90% dos casos
podendo apresentar tosse seca, dispneéia
e dor toracica. O envolvimento
pulmonar é classificado em 05 tipos
radiologicos:



m Tipo zero (5 a 10% casos): RX
torax normal e aparentemente so
ha doenca extratoracica.

m Tipo I (40 a 60% casos):
linfadenomegalia hilar bilateral

Forma mais frequente da doenca,
paciente c/poucas manifestacoes
ou assintomatico.

m Tipo 1II (25 a 35% casos):
associacao de linfadenomegalia
hilar bilateral + infiltrado
pulmonar (prefere os 1/3 meédios
e peri hilares).



m Tipo III (5 a 15% casos): alteracoes
exclusivas do parénquima pulmonar.
Envolvimento pulmonar difuso e bilateral,
~|— podendo evoluir p/fibrose pulmonar
(sarcoidose progressiva).

m Sarcoidose extra-toracica:

— Sistema linfoide: 1/3 pacientes c/linfonodos
periféricos palpaveis.

— Coracao: 5% apresentam envolvimento sistémico
(arritmias, bloqueios e morte subita).

— Pele: 25% apresentam eritema nodoso ou outras
alteracoes.

— Ocular: uveite (mais freqiiente).

— Endocrina: hipercalemia (2-10%) e hipercalciuria
(30%)

— Renal: nefrocalcinose, calculose renal e insuficiéncia
renal.



1.—Historia e exame fisico: exame
atencao p/os locais mais acometidos
(pulmoes, pele e olhos)

2. Radiografia Torax

3. Avaliacao da imunidade celular (teste
tuberculinico)

4. Pesquisa BAAR/fungos no escarro
5. Calcemia e calcitria de 24hs.



6.~|—Prova funcao pulmonar

7. Eletrocardiograma

8. Biopsia (principal método diagnostico)

9. Teste de KVEIM: injecao intradérmica de
solucao salina contendo tecido humano
sarcoide (baco ou ganglios) leitura 3-6
semanas

10. Lavado bronco alveolar: CD4/CDS8 (4:1)

Biopsia transbronquica: granulomas nao
caseosos/ valor preditivo positivo (100%)



-J|ri'atamento sistémico é indicado quando
ha comprometimento cardiaco,
neurologico, ocular ou hipercalcemia.

= A lesao pulmonar deve ser tratada quando:
— Sintomas respiratorios
— Alteracao funcional significativa e progressiva

— Sinais de fibrose pulmonar ou auséncia
remissao espontanea



Tratamento

= Prednisona:

—20-40 mg/dia (0,5 mg/kg/dia) 2-3 meses
5-10 mg/dia (12 meses)
ou
40mg de prednisona (dias alternados, a

cada 3 meses pode ser reduzido 10 mg de
cada dose).

m Casos de intolerancia ao corticoide ou
auséncia de resposta:
— METOTREXATE (10-25 mg/semana)
— AZATIOPRINA (50-200 mg/dia)
— HIDROXICLOROQUINA (200-400 mg/dia)



_l,

= Asma, Bronquite e Enfisema (DPOCs)

" Pneumonia, Sarcoidose, Mucoviscidose
(Restritivas)

= Fibrose Cistica, HPA, Enfisema cronico
(Mistas)



Principais Insuficiencias Respiratorias
Jr Restritivas

" Pheumonia
= Sarcoidose
"= Mucoviscidose



Sarcoidose

-Eﬁnigﬁo: FPI € uma doenca intersticial
cronica e progressiva (restrita ao pulmao) de
causa desconhecida, caracterizando-se por
uma infiltracao celular inflamatoria cronica
e variaveis graus de fibrose interticial.

s Epidemiologia: dados epidemiologicos sao
raros na literatura nacional, variando de 3-
20 casos por 100.000 habitantes



B Quadro clinico. acomete homens/mulheres (igual
proporcao), raca branca e na faixa etaria 50-60
anos.

B A apresentacao é insidiosa, normalmente com mais
de 06 meses antes do diagnodstico, com

B No exame fisico:

— Presenca de estertores crepitantes tipo (velcro)
em bases

— Baqueteamento / hipocratismo digital
— Taquipnéia
— Sinais de hipertensao pulmonar

(O obito ocorre cerca de 05 anos apos o inicio
dos sintomas e 02 anos apos diagnostico)



Principais Insuficiéncias Respiratorias
+ Restritivas

Mucoviscidose



Principais Insuficiéncias
—+—— Respiratodrias Mistas

= Enfisema cronico
» Fibrose Cistica
= HPA



Fisioterapia Cardio-Respiratoria

+

B Tratamento Ambulatorial:
— Manobras desobstrutivas
— Manobras desinsuflativas
— Manobras reexpansivas

H Tratamento Hospitalar:

— Utilizacao de equipamentos para
“ditar” o ritmo respiratorio ou para
desobstruir as vias aéreas.



Fisioterapia Cardio-Respiratoria
EQUIPAMENTOS




