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Presentacion de caso

Sindrome Lofgren — o melhor cenério da
sarcoidose
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Resumo:  Introdugio: a sarcoidose ¢ uma granulomatose sistémica de etiologia
desconhecida, que se pode manifestar de forma aguda como sindrome de Lofgren
em 20 %-50 % dos individuos, a qual, nio obstante ter um curso benigno, exige uma
vigilancia e acompanhamento cuidadosos dos doentes. Esta sindrome caracterizada pela
triade eritema nodoso, linfadenopatias hilares bilaterais e poliartralgia ou poliartrite, nao
carece de confirmagio histolégica para o diagndstico e ¢ mais prevalente em mulheres
caucasianas até aos 35 anos de idade. Apresenta bom progndstico e pode ter resolugao
espontinea das queixas no primeiro ano apds o aparecimento. Caso Clinico: os autores
apresentam o caso clinico de uma doente de 20 anos que recorreu ao servigo de urgéncia
com lesoes nodulares, avermelhadas e dolorosas nos membros inferiores, acompanhadas
de mal-estar geral e gonalgias bilaterais com compromisso funcional. Constataram-se
linfadenopatias e hilares bilaterais e elevagio da enzima conversora da angiotensina
sérica. Conclusdo: a doente teve resposta favordvel a um ciclo curto de corticoterapia e
analgesia com anti-inflamatérios nao esteroides.

Palavras-chave: sindrome Lofgren, sarcoidose, eritema nodoso.

Abstract:  Introduction: Sarcoidosis is a systemic granulomatosis of unknown etiology
that can manifest acutely as Lofgren’s syndrome in 20-50% of the individuals, which
despite having a benign course, requires careful monitoring and follow-up of patients.
This syndrome characterized by erythema nodosum, bilateral hilar lymphadenopathy
and polyartralgia or polyarthritis, does not require histological evidence for the diagnosis
and is more prevalent in caucasian women until the age of 30 years. It has good
prognosis and may have spontaneous resolution of complaints usually occur in the first
year after the onset. Case Presentation: The authors present the case of a 20-year-old
female who went to the emergency department with complaints of nodular, reddish
and painful lesions in the lower limbs, accompanied by general malaise and bilateral
knee pain associated with functional impotence. Conclusion: Radiographic changes and
elevation of the serum angjotensin converting enzyme were observed, with the patient
responding well to a short course of corticosteroids and analgesia with nonsteroidal anti-
inflammatory drugs.

Keywords: Lofgren syndrome, sarcoidosis, erythema nodosum.

Resumen: Introduccidn: la sarcoidosis es una granulomatosis sistémica de etiologia
desconocida, que se puede manifestar de forma aguda como sindrome de Lofgren en 20
%-50 % de los individuos, la cual, a pesar de tener un curso benigno, exige una vigilancia
y acompaiiamiento cuidadoso de los enfermos. Este sindrome, caracterizado por la


https://doi.org/10.12804/revistas.urosario.edu.co/revsalud/a.7624
https://doi.org/10.12804/revistas.urosario.edu.co/revsalud/a.7624
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=56258058011
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=56258058011

Joana Cascais Costa, et ai. Sindrome Lifgren — o melhor cendrio da sarcoidose

triada eritema nodoso, linfadenopatias hilares bilaterales y poliartralgia o poliartritis, no
carece de confirmacidn histolégica para el diagndstico y es mds prevalente en mujeres
caucasianas hasta los 35 afos. Presenta buenos prondsticos y puede tener resolucion
espontdnea de las quejas en el primer afio después del aparecimiento. Caso clinico: los
autores presentan el caso clinico de una paciente de 20 anos que acudi6 al servicio de
urgencia con lesiones nodulares, enrojecidas y dolorosas en los miembros inferiores,
acompanadas de malestar general e gonalgias bilaterais com compromiso funcional. Se
confirmaron linfadenopatias y hilares bilaterales y aumento de la enzima conversora de
la angiotensina sérica. Conclusidn: la paciente tuvo respuesta favorable a un ciclo corto
de corticoterapia y analgesia con antinflamatorios, no esteroides.

Palabras clave: sindrome Lofgren, sarcoidosis, eritema nodoso.
Introducao

A trfade que tradicionalmente descreve a sindrome de Lofgren (SL)
foi inicialmente descrita em 1953, por Sven Lofgren (1). E definida
pela associacio entre eritema nodoso, linfadenopatia hilar bilateral
(LHB), usualmente com artralgias ou artrite ¢ ¢ reconhecida como uma
apresentacio aguda de sarcoidose em 20 a 50% dos doentes (2, 3).
A poliartrite aguda ocorre em 10 a 39% dos doentes com sarcoidose,
particularmente no inicio da doenca e a LHB estd quase invariavelmente
presente na artrite aguda sarcoiddtica (4, 5). Na SL, a poliartrite ¢
caracteristicamente simétrica afetando, essencialmente, tornozelos, mas
também joelhos e pequenas articulagoes dos pés e maos (6, 7). Tem bom
progndstico, ao contrério da sarcoidose, que ¢ uma doenga cronica e por
isso exige terapéutica a longo prazo (8, 9).

Caso clinico

Os autores apresentam o caso de uma doente do sexo feminino, com 20
anos, que recorreu ao servi¢o de urgéncia por lesdes cutineas méculo-
papulares, avermelhadas, dolorosas e pruriginosas, coalescentes em certas
areas e localizadas sobretudo ao nivel dos membros inferiores (figuras 1,
2 e 3), mas também na regido dorsal ¢ membros superiores. A doente
nao apresentava antecedentes pessoais relevantes ou toma de medicagao
habitual. Negava presenca de febre mas referia artralgias, com cerca de
2 meses de evolugio, sobretudo nos joelhos, com rigidez articular e
compromisso funcional coincidindo, geralmente, com as lesdes cutineas.
Descrevia ainda adenopatias cervicais ocasionais e, nos periodos em que
apresentou as lesdes cutineas, foram identificadas adenopatias inguinais,
indolores, bilaterais e infra-centimétricas. Analiticamente apresentou
um discreto aumento da velocidade de sedimentagio (méximo de 20
mm/h) e uma elevagio da enzima de conversio da angiotensina sérica
(SACE, méximo de 67 ug/L). Realizou tomografia computorizada
tordcica que, numa fase inicial, ndo mostrou alteragdes sugestivas
de sarcoidose mas cujo controlo radioldgico posterior, evidenciou
adenopatias hilares bilaterais (figura 4), sobretudo ao nivel hilar direito.
Constatou-se associadamente, hiperventilagio em repouso, no estudo
funcional respiratério. Foi excluida patologia hematoldgica e infeciosa,
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nomeadamente, tuberculose, como etiologias possiveis de granulomas nao
caseosos ¢ adenopatias multiplas. Assim, e perante a indiscutivel presenga
da triade cldssica a que acima se aludiu, foi diagnosticada a SL, optando-
se por dispensar confirmagao histolégica. Considerando a gravidade das
queixas articulares, foi iniciada prednisolona 10mg/dia associada a anti-
inflamatdrios nao esteroides, consoante necessidade, durante 2 semanas.
Constatou-se resolugao total das lesoes cutineas e melhoria franca das
queixas dlgicas ao fim de 4 semanas. Um ano ap6s o diagndstico, a
doente permanece assintomdtica, sem recidivas das lesdes cutineas, com
parimetros inflamatérios negativos apesar de valores de SACE no limite
superior do normal mantendo, por essa razio, seguimento em consulta.

Figura 1

Eritema nodoso circundado por exantema maculo-papular com 4reas coalescentes
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Figura 2
Pormenor de nédulo de eritema nodoso

Figura 3

Lesoes de eritema nodoso
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Figura 4

Radiografia toricica a evidenciar adenopatias hilares bilaterais

Discussao

A sarcoidose ¢ uma doencga granulomatosa nao-caseosa, multisistémica
de etiologia desconhecida, amplamente disseminada e que, embora possa
atingir qualquer érgao, afeta predominantemente os pulmaes (80 %) (3).
A incidéncia da sarcoidose varia consideravelmente entre as regides do
globo, sobretudo devido a diferentes exposi¢oes ambientais, métodos
de diagnéstico e vigilincia, mas também a fatores genéticos, sendo a
maior prevaléncia verificada nos paises do Norte da Europa ¢ menor
nos pafses mediterrinicos e Japao (10). O SL, particularmente, parece
afetar mais as mulheres e os europeus caucasianos, particularmente
aqueles descendentes de escandinavos. As manifestagoes especificas do SL
diferem consoante género, enquanto o eritema nodoso predomina nas
mulheres, a artropatia/artrite afeta mais o sexo masculino (10, 11). Em
ambos os casos é mais comum em individuos com menos de 35 anos,
e surge maioritariamente nos meses de Primavera (10, 11, 12, 13). A
sua patogénese nao estd totalmente esclarecida, embora se reconheca a
existéncia de uma interagao entre a imunidade celular e um antigénio
ainda por identificar, desencadeando um processo inflamatério nao
especifico, que ocorre em resposta a fatores genéticos e ambientais, no qual
os macrdfagos ativados e os linfécitos T CD4+ libertam citocinas que
levam 4 formagao dos granulomas (3, 14).

O diagnéstico da sindrome de Lofgren exige a presenca de 2 dos 3
aspectos da trfade: eritema nodoso (EN), linfadenopatia hilar bilateral
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(LHB) e artralgias/artrite. Ainda que o SL se considere uma variante
da sarcoidose, a distingio entre estas duas entidades ¢ de extrema
importincia pelas implica¢oes no progndstico e tratamento. Um aspecto
fundamental no diagnéstico da SL é o reconhecimento do eritema
nodoso, uma vez que uma significativa percentagem de doentes com
esta manifestacio cutinea apresenta SL (5). A necessidade de bidpsia
confirmadora do diagnéstico niao retine consenso, sendo que vérios
autores defendem que uma clinica sugestiva tem um valor preditivo
positivo suficientemente elevado, podendo nestes casos dispensar-se a
realizacio daquele procedimento invasivo (6, 15).

Considerando o caso descrito, a doente apresentava, além de evidéncia
imagioldgica de LHB, poliartralgias simétricas generalizadas, com maior
incidéncia nas articulagoes dos joelhos, com evidentes sinais de artrite e
compromisso funcional. Queixas estas que eram exacerbadas sempre que
o eritema nodoso se apresentava mais exuberante. De acordo com séries
descritas na literatura, a associagao de poliartrite com eritema nodoso
¢ geralmente superada pela poliartrite associada 3 LHB (6, 7, 8, 9).
Importa ressalvar que a SACE estd elevada em 50 %-80 % dos doentes
com sarcoidose (16). No entanto, estudos recentes demonstraram que
a avaliacao deste pardmetro, no diagndstico e monitoriza¢ao da doenca,
nao apresentou a sensibilidade e especificidade expectaveis, contudo,
¢ aceite que a persisténcia deste titulo enzimdtico elevado aumenta a
probabilidade de doenga persistente ou recorrente em 14 % e 4 % dos
casos, respectivamente (5, 17). Tendo este fato em consideragio, a doente
serd submetida a vigilancia clinica e analitica anual.

O tratamento da maioria dos casos de SL ¢ conservador e inclui repouso
e anti-inflamatdrios nao esteroides e, em alguns casos, ciclos curtos de
corticoterapia (18). O prognéstico da sindrome de Lofgren ¢ excelente,
com a maijoria dos doentes atingindo a remissao ao fim de 1 ano, com
reduzida taxa de recorréncia das queixas (3, 19).
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