Pneumologia vol. 60, nr. 3, 2011

Afectarea endobronsica in sarcoidoza

Ruxandra Ulmeanu', A. Rajnoveany?, Eugenia Halic’, D. Popa®, Anca Macr?, Fl. Mihaljaw’

1. Institutul de Pneumologie ., Marius Nasta” Bucuresti; Facultatea de Medicindg Universitatea Oradea - Catedra de Pneumoftiziologie;
2. UM.F. “Tuliv Hatieganu” Cluj Napoca - Disciplina Medicina Muncii
3. Dispensarul de Pnewmoftiziologie - Spitalul ,, Maria Burghele” Bufiea, jud Ilfou;
4. Facultatea de Medicing Universitatea Oradea - Catedra de Pneumofiiziologie;
5. Institutul de Pneumologie ,, Marius Nasta” Bucuresti;U.M.F “Carol Davila”Bucuresti - Catedra de Pneumofiiziologie.

REZUMAT
Primul caz de sarcoidozd endobronsicd a fost descris de Benedict si Castleman in 1941. Apectele endoscopice in sarcoidozd pot evidentia: eritem, edem,
ectazii capilare in ,refea”, granulatii, dentveldri ale mucoasei, macro- sau micronoduli; stenoze bronsice si traheale; distorsiuni, tractiuni (inclusiv la
nivelul cdilor aeriene mari si mijlocii), uneori bronsiectazii secundare acestor modificari. Medicii trebuie sd fie constienti de posibilitatea afectdrii cailor
aeriene mari in sarcoidozd, aceastd situafie, desi rard, putand reprezenta o problemd dificild de diagnostic, mai ales in cazul sindromului Tusigen si
wheezing-ului persistente si inexplicabile. Cu cat boala parenchimatoasa progreseazd, cu atat mai mull creste frecvenfa afectarii cailor aeriene.
Cuvinte-cheie: bronhoscopie, cdi aeriene, sarcoidozd

ABSTRACT

Endobronchial changes in sarcoidosis

The first case of endobronchial sarcoidosis was described by Benedict and Castelman in 1941. The endoscopic aspects in sarcoidosis can reveal:
erythema, edema, network of capillary ectases, granularity, irregular mucosa thickening, macro and micro nodules in mucosa, bronchial and tracheal
stenosis, distortions, tractions (including at the large and medium airways), sometimes bronchial ectases secondary to these modifications. The doctors
must be aware of the possibility of affecting the great airways in sarcoidosis, such situation, although rare, could make for a difficult diagnosis, espe-
cially in the case of the tusigen syndrome or persistent and unexplained wheezing. The more the parenchimal disease progresses, the greater is the fre-

quency of the airways being affected.
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Sarcoidoza este o boald sistemica a carei etiologie este inca o
mare necunoscuti. in aparitia bolii sunt incriminati diversi fac-
tori ambientali. Sarcoidoza apare frecvent la persoanele cu
predisporzitie geneticd, in literatura de specialitate descriindu-se
asa-numita “constitutie sarcoida” .

Sarcoidoza apare in principal la adultii tineri sau de varsta
mijlocie '.

Suspiciunea diagnostica este datd frecvent de modificarile radio-
logice la nivelul toracelui; mult mai rar se suspecteazi pe baza
modificirilor sugestive aparute la nivelul pielii sau ochilor .

Diagnosticul este confirmat histopatologic prin prezenta
granulomului epitelioid necazeificat. Aspectul de granulom
epitelioid necazeificat trebuie diferentiat de granuloamele de alte
cauze sau de reactiile sarcoide .

Modificdrile radiologice (figura 1) pot fi inalt sugestive pentru
sarcoidoza (adenopatie bilaterald simetrica, contur policiclic,
asociatd sau nu cu simptome) sau pot avea aspecte atipice (leziuni
miliare, leziuni unilaterale sau opacititi nodulare).

Tabloul clinic este asimptomatic in 32-68% din cazuri; aparitia
simptomelor poate fi cu debut acut (caz in care remisia poate fi
spontana in primii doi ani de la diagnostic) sau insidoasa *.

Debutul acut se poate manifesta prin sindromul Lofgren (eritem
nodos, febrd, poliatralgii, adenopatie hilard), sindromul Heerford
(uveoparotidita, febra si paralizie de nerv facial) sau sindromul
Miculitz Sjoégreen (boala mucoaselor uscate) .

Pentru diagnostic, in unele cazuri nu este necesara biopsia
(poate fi omisa sau amanata). Sindromul Lofgren se poate diag-
nostica pe baza adenopatiei hilare bilaterale asimptomatice,
apdrute la persoane tinere.

Obtinerea confirmarii histopatologice se realizeaza prin
biopsierea leziunilor accesibile '.

Bronhoscopia are un rol decisiv in diagnosticul si deciziile
terapeutice din sarcoidoza de cai aeriene. Tot bronhoscopia
poate exclude afectiunile care mimeaza sarcoidoza 2°.

Prin intermediul acestei investigatii se pot efectua mai multe
manevre care ajuta la diagnosticul pozitiv al sarcoidozei:

- biopsii de mucoasa bronsica;

- punctii ganglionare transbronsice (noduli limfatici);

- biopsie pulmonard transbronsica;

- lavaj bronsioloalveolar *.

Primul caz de sarcoidozia endobronsica a fost descris de
Benedict si Castleman in 1941 *.

Apectele endoscopice in sarcoidoza pot evidentia: eritem,
edem, ectazii capilare in ,retea”, granulatii, deniveldri ale mucoa-
sei, macro- sau micronoduli; stenoze bronsice si traheale; distor-
siuni, tractiuni (inclusiv la nivelul cailor aeriene mari si mijlocii),
uneori bronsiectazii secundare acestor modificari.

Desi nu este patognomonic, aspectul endoscopic inalt
sugestiv pentru sarcoidoza cu implicare bronsica este acela al
macro- sau micronodulilor cu aspect “de ceard”, alb-galbui
(figura 2); determinarile endoscopice ,nodulare ceroase” se
intalnesc insa extrem de rar la nivelul traheei sau bronhiilor
principale *%.

Afectarea cailor aeriene mari in sarcoidoza (trahee, bronhii
principale) este mai putin frecventa '#® (figura 3).

Implicarea mucoaselor la nivelul cavitatii bucale, nazal sau
faringian poate duce la disfonie, disfagie, pareze de corzi vocale,

obstructii de cii aeriene superioare *#78910,
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Figura 1. Modificari radiologice in sarcoidoza: a. aspect tipic (adenopatie hilara bilaterala simetrica);

b. aspect atipic de sarcoidoza (opacitati nodulare, unilaterale)

.

a

Figura 2. Sarcoidoza traheala - micronoduli cerosi alb-galbui*

Medicii trebuie sa fie constienti de posibilitatea afectarii cailor
aeriene mari in sarcoidoza, aceastd situatie, desi rara, putand
reprezenta o problema dificila de diagnostic, mai ales in cazul sin-
dromului Tusigen si wheezing-ului persistente si inexplicabile *. Cu
cat boala parenchimatoasa progreseaza, cu atit mai mult creste
frecventa afectirii cdilor aeriene 1213, Afectarea cailor aeriene
mari in sarcoidoza se asociaza cu simptome respiratorii, mor-
biditate si mortalitate crescute #1415,

Sarcoidoza - Stadiul I prezinta adesea la examenul endoscopic
un aspect normal. Pot fi prezente procese compresive extrinseci,
vascularizatie crescuta a mucoasei (retea de ectazii capilare), noduli
milimetrici la nivelul mucoasei bronsice, hipertrofie neregulata a
mucoasei, plici submucoase gilbui (figurile 4, 5 si 6) 51617,

Sarcoidoza - Stadiul II-II prezinta atrofii de mucoasa sau
ulceratii, care vor conduce la aparitia modificarilor ireversibile

* arhiva personala Ruxandra Ulmeanu

Figura 3. Sarcoidoza endobronsica cu stenoza in fanta
a bronhiei primitive drepte*

de statica bronsica cu tractiuni, cuduri, devieri de statica bronsica,

stenoze cicatriceale sau distorsiuni ale cgilor aeriene (figurile 7, 8 si
9) 617, Tn suspiciunea de sarcoidozi, biopsia bronsica este
indicata chiar si In conditiile in care mucoasa are un aspect nor-
mal din punct de vedere endoscopic macroscopic; aspectul
normal al mucoasei bronsice nu exclude prezenta granuloamelor '8!
Randamentul diagnostic al biopsiei bronsice in aceste situatii este mai
mare (3545%) daca fragmentele tisulare sunt prelevate de Ia nivelul pin-
tenilor (lobari, intersegmentari) #*2! (figura 10).

Sarcoidoza cailor aeriene distale (bronhii lobare, segmentare,
subsegmentare, distale, bronhiole) poate avea urmadtoarele
modificari: edem al mucoasei, granuloame endobronsice, stenoze,
compresiuni extrinseci, distorsiuni, bronsiectazii, capilare dilatate si
friabile ** (figura 11).
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Figura 4. Adenopatie in sarcoidoza: compresie extrinseca Figura 7. Sarcoidoza stadiul II: micronoduli si ulceratii
posterior si distal la nivelul traheei (confirmata prin punctie la nivelul pintenilor intersubsegmentari ai lobarei
transbronsica a ganglionului limfatic)* superioare stangi*

[

Figura 5. Sarcoidoza: compresie extrinseca la nivelul Figura 8. Sarcoidoza stadiul II-III: edem, eritem si stenoza
pintenului bronhiei lobare medii; granulatii ale mucoasei* unei bronhii segmentare*

¥

Figura 9. Sarcoidoza stadiul III: cuduri si stenoze

Figura 6. Sarcoidoza: retea de ectazii capilare ale bronhiilor segmentare; atrofie de mucoasa*

b

(“retinalizarea” mucoasei)*

* arhiva personalda Ruxandra Ulmeanu
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Figura 10. Mucoasa cu aspect normal endoscopic Anomaliille mucoasei in sarcoidoza cu implicare endobronsica
macroscopic - biopsie pintene intersegmentar: granulom pot fi difuze sau localizate. Aceste modificari sunt insa nespecifice,
epiteloid necazeificat* putind fi gisite si in alte afectiuni 22,

Diagnosticul diferential al anomaliilor endobronsice **#% din
sarcoidoza cuprinde o arie larga de afectiuni respiratorii sau
sistemice cu implicare de cdi aeriene:

- tuberculoza bronsica si sechelele posttuberculoza bron-
sica;

- granulomatoza Wegener;

- xantogranulomatoza juvenila;

- granulomatoza si fibroza mediastinala;

- traheobronsita granulomatoasa asociata bolii Crohn;

- histoplasmoza, blastomicoza, coccidioidomicoza;

- mycobacterioze, sifilis, actinomicoza;

- boala Castleman;

-neoplasm bronhopulmonar, tumori mediastinale cu invazie
de cai aeriene mari;

- carcinoid difuz atipic, alte tumori beningne sau cu potential

malign redus;
Figura 11. Sarcoidoza: distorsiuni, bronsiectazii - limfoame;

(subsegmentare de ordinul II-III lob inferior drept)**

- amiloidoza traheobronsica focala si nodulara;

- papilomatoza;

- granuloame mucoase nespecifice;

- inflamatie de mucoasa indusa de radiatii.

Tratamentul sarcoidozei endobronsice tine cont de prezenta
simptomelor: daca simptomele de cai aeriene lipsesc, pacientul
se tine sub observatie. Tratamentul sarcoidozei endobronsice
presupune administrarea corticosteroizilor inhalatori si sistemici,
corticoizilor de deporit si ai agentilor imunosupresori, dar si
iradiere locald, rezectie chirurgicald a granuloamelor tisulare si
chiar traheostomie #%%3, Administrarea steroizilor nu au efect
dovedit asupra stenozelor de cii aeriene **.

Tratamentul bronhoscopic este extrem de rar utilizat in
cazurile de sarcoidoza; se recurge la dilatatie mecanica, laser,
electrorezectii si stentarea ciilor aeriene ** . Complicatiile, recid-
ivele, aparitia tesutului de granulatie sunt frecvente 333,

Concluzii
Simptomele de cdi aeriene sunt indicatori importanti ai
afectarii cdilor aeriene din sarcoidoza * Biopsia leziunilor

Figura 12. Sarcoidoza confirmata histologic prin biopsie bronsica cu aspect pseudotumoral: a. apical inferior drept -
formatiune tumorala burjonanta endoluminala; b. lobara superioara dreapta - infiltratie de mucoasa, compresie si burjoni
milimetrici*

L 9
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endobronsice confirma diagnosticul intr-o proportie de pana la
70% *®. Cele mai frecvente modificiri endobronsice sunt 2 %37;

- edemul sau hiperemia mucoasei bronsice;

- reteaua de ectazii capilare (“retinalizarea” mucoasei);

- macro- si micronoduli galbeni cerosi;

- distorsiuni ale anatomiei bronsice, compresii extrinseci la
nivelul pintenilor lobarelor;

- Ingustarea bronsica.

Granuloamele non-cazeoase mucoase sau submucoase apar
pand la 50% dintre pacientii cu mucoasd bronsica aparent
normala 173,

Obstructia lumenului bronsic datorata granuloamelor sar-
coide poate mima obstructia prin mase tumorale maligne.
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