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Introduzione

Sebbene colpisca prevalentemente i polmoni ed i
linfonodi ilari, la sarcoidosi può virtualmente interessa-
re qualsiasi organo o apparato. Tale coinvolgimento
può presentarsi in associazione alle lesioni polmonari
ed ilari, patognomoniche della malattia, ovvero rappre-
sentarne la localizzazione d’esordio; in tal caso, i linfo-

nodi periferici costituiscono la sede di presentazione
extra-polmonare più frequente.

La presenza di granulomi di tipo sarcoidosico nei
linfonodi periferici, in assenza di altre alterazioni clini-
che e/o radiologiche suggestive di sarcoidosi, pone il
medico di fronte ad un difficile quesito diagnostico:
sarcoidosi o malattia granulomatosa idiopatica?

Caso clinico

A.J., sesso femminile, 61 anni, brasiliana. In anamnesi non ri-
ferite patologie di rilievo. A seguito di ecografia mammaria e mam-
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mografia, eseguite per controllo routinario, si evidenziavano “a li-
vello del cavo ascellare sinistro, diverse grossolane formazioni ova-
lari ipoecogene disomogenee, a margini regolari, di verosimile ori-
gine linfonodale”. Una radiografia del torace, eseguita contestual-
mente, non mostrava linfoadenopatie mediastiniche né alterazioni
pleuro-parenchimali degne di nota. Pertanto, nel sospetto di un’o-
rigine neoplastica della linfoadenopatia, la paziente veniva ricovera-
ta presso il nostro Reparto per eseguire gli accertamenti del caso
compresa una biopsia escissionale dei linfonodi ascellari. 

Alla valutazione anamnestica non venivano evidenziati altri se-
gni o sintomi di rilievo. All’esame obiettivo si apprezzava una tume-
fazione di consistenza duro-elastica, ipomobile, non dolente né do-
lorabile, a livello del cavo ascellare sinistro. Gli esami ematici mo-
stravano come unica alterazione di rilievo una modica linfopenia.
Nei giorni precedenti l’intervento venivano inoltre eseguite Rx to-
race, negativa, e TC toracica ed addominale, che come unico reper-
to significativo dimostrava nell’ascella “numerose linfoadenopatie,
almeno 8-9, a morfologia rotondeggiante-ovoidale, apparentemen-
te ben clivate tra loro, di densità solida omogenea, vascolarizzate, di
dimensioni comprese tra 2 e 4,5 cm circa, estese fino al limite del-
la regione sottoclaveare”.

La paziente veniva quindi sottoposta a linfoadenectomia ascel-
lare sinistra di I, II e III livello. L’esame istologico sul pezzo opera-
torio permetteva di porre diagnosi di “linfadenite granulomatosa
gigantocellulare di tipo sarcoidosico”. 

Dopo l’intervento, la paziente è stata sottoposta ad un accurato
follow-up che dura tutt’ora. A distanza di 14 mesi non si sono veri-
ficate nuove manifestazioni di malattia ed all’esame radiologico del
torace non sono comparse alterazioni suggestive di sarcoidosi.

Discussione

La sarcoidosi è una malattia granulomatosa cronica
sistemica ad eziologia ignota, caratterizzata dalla forma-
zione negli organi colpiti di granulomi non caseosi (1).
Per porre diagnosi di sarcoidosi sono solitamente richie-
sti tre requisiti fondamentali: la dimostrazione istologica
delle lesioni granulomatose, l’esclusione di una causa co-
nosciuta per tali lesioni e l’evidenza clinica/istologica del
coinvolgimento di due o più organi (1, 2).

Sebbene possa manifestarsi in individui di entram-
bi i sessi e di tutte le età, la malattia colpisce prevalen-
temente le donne tra i 20 ed i 40 anni (2-4). Può assu-
mere un decorso acuto, ma nella maggior parte dei ca-
si ha andamento cronico ad evoluzione benigna, non
di rado con remissione spontanea (1, 2, 5). Le moda-
lità di presentazione sono estremamente variabili, po-
tendo spaziare dalle anomalie radiologiche incidentali
in pazienti altrimenti asintomatici a quadri di insuffi-
cienza multi-organo progressiva in una minoranza dei
casi (1, 2, 6, 7). Il bersaglio principale della malattia è
rappresentato dai polmoni e dai linfonodi ilari, coin-
volti in circa il 90% dei pazienti (6), ma molto comu-
ni sono anche le localizzazioni linfonodali, oculari
(uveiti), cutanee (lupus pernio, eritema nodoso) (8,
9). L’impatto clinico, com’è facilmente intuibile, è di-
rettamente correlato alla localizzazione,  all’estensione
della lesione granulomatosa e alla compromissione
funzionale degli organi vitali. Non di rado la malattia

viene scoperta casualmente, grazie ad una radiografia
del torace eseguito per altri motivi (2, 4, 5). Un certo
numero di pazienti presenta comunque sintomi siste-
mici, quali astenia, anoressia, perdita di peso, febbre;
frequenti sono anche dispnea, tosse e toracodinia. Sin-
tomi, questi, abbastanza aspecifici, il che spiega come
spesso vengano trascurati dagli stessi pazienti o dai
medici di base (2). Modalità di presentazione suggesti-
ve di sarcoidosi sono la sindrome di Löfgren (eritema
nodoso, poliartralgie, linfoadenopatia ilare bilaterale)
e la sindrome di Heerfordt-Waldenström (febbre, tu-
mefazione delle parotidi, uveite anteriore e paralisi del
nervo facciale) (1).

Nella maggior parte dei pazienti, la sarcoidosi ha un
debutto polmonare, con sintomi respiratori o segni ra-
diologici; trattandosi di una malattia sistemica, però,
può virtualmente colpire qualsiasi organo o apparato, e
in una certa percentuale di casi può esordire con mani-
festazioni extrapolmonari (8-13). Questa percentuale
varia nelle diverse casistiche tra il 7 e il 36%, anche in
base alla popolazione esaminata ed al tipo di studio ef-
fettuato (8, 9, 11, 12, 14). Infatti, in un centro di rife-
rimento per la sarcoidosi è sicuramente più facile im-
battersi in forme a presentazione extra-polmonare, più
difficili da diagnosticare e spesso più severe delle forme
classiche; analogamente, in un reparto di dermatologia
od oculistica l’incidenza di sarcoidosi organo-specifica
sarà sicuramente maggiore di quella riscontrata in re-
parti di medicina interna, e così via (9).

Gli organi più frequentemente sede di presentazio-
ne extra-polmonare sono indubbiamente i linfonodi
periferici e la cute (8, 9, 14, 15). Modalità di presenta-
zione meno frequenti sono la calcolosi renale, le uveiti,
le lesioni neurologiche od epatiche (8, 9, 12, 14). La
linfoadenopatia, in particolare, si riscontra general-
mente a carico dei linfonodi retronucali o latero-cervi-
cali; meno comunemente può colpire i linfonodi ascel-
lari o inguinali, o manifestarsi contemporaneamente in
sedi multiple (15). Il coinvolgimento linfonodale è in
genere asintomatico, e non di rado il paziente ne co-
munica la presenza a distanza di mesi o anni, durante
una visita medica effettuata per l’insorgere di altri di-
sturbi (problemi respiratori, coliche renali).

Come detto, la dimostrazione del coinvolgimento
di più di un organo rappresenta una delle tre “conditio-
nes sine quibus non” per porre diagnosi certa di sarcoi-
dosi. Da ciò si intuisce come la presenza di granulomi
di tipo sarcoidosico nei soli linfonodi periferici non sia,
di per sé, sufficiente a porre diagnosi di sarcoidosi. Pa-
zienti con simili quadri clinici vanno in realtà sottopo-
sti ad un lungo ed accurato follow-up, che può confer-
mare o meno una diagnosi di sarcoidosi anche dopo di-
versi anni. Tale follow-up prevede in genere radiografie
seriate del torace e, in base al quadro clinico, esami TC,
test di funzionalità polmonare, lavaggio bronco-alveo-
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lare (BAL), scintigrafia total body con 67Ga, esami
ematici (emocromo, dosaggio dell’acetilcolinesterasi,
assetto epatico,…). Questi esami andrebbero effettuati
ad intervalli di 2-4 mesi, per un periodo di tempo che,
in alcuni casi, può anche superare il decennio (15)!

Secondo Rizzato e Montemurro, i casi di linfoade-
nopatia su base granulomatosa non associati al coin-
volgimento di altri organi andrebbero, in realtà, clas-
sificati come “malattia granulomatosa idiopatica
(MGI) dei linfonodi periferici” (15). Una diagnosi
certa di sarcoidosi può invece essere formulata allor-
quando alla prima manifestazione extra-polmonare di
malattia fa seguito, dopo un intervallo di tempo inde-
finito, la comparsa di anomalie radiologiche suggesti-
ve e/o la dimostrazione di lesioni sarcoidosiche in al-
tri organi o apparati.

Due sono le peculiarità del caso da noi presentato:
l’età della paziente, nettamente superiore a quella me-
dia riconosciuta di insorgenza della malattia (3), e so-
prattutto la localizzazione; come si è detto, la presenta-
zione extra-polmonare nei linfonodi periferici è relati-
vamente comune (circa l’8-12% di tutti i casi di sarcoi-
dosi) (9, 14, 15) ma si riscontra prevalentemente a ca-
rico dei linfonodi retronucali e latero-cervicali. Il ri-
scontro isolato della malattia nei linfonodi ascellari, per
di più monolateralmente, è un evento raramente ripor-
tato in letteratura.

La totale assenza, a distanza di oltre un anno dalla
diagnosi, di altri segni o sintomi suggestivi, ivi inclu-
se le manifestazioni radiologiche di malattia dei pol-

moni e dei linfonodi dell’ilo, impedisce di formulare
diagnosi di sarcoidosi; pertanto, allo stato attuale e fi-
no all’eventuale dimostrazione del coinvolgimento di
altri organi, la nostra paziente rientra nel novero dei
casi di MGI dei linfonodi periferici. La paziente con-
tinua ovviamente ad essere sottoposta ad un follow-
up accurato, al fine di identificare eventuali nuove lo-
calizzazioni di malattia che portino ad una diagnosi
definitiva di sarcoidosi.

Conclusioni

La presenza di granulomi di tipo sarcoidosico nei
linfonodi periferici non prevede automaticamente la
diagnosi di sarcoidosi: per formularla è infatti necessa-
rio che ad essere colpiti siano almeno due organi o tes-
suti differenti; in caso contrario, la patologia va classi-
ficata come “malattia granulomatosa idiopatica dei
linfonodi periferici” fino alla comparsa di nuovi ele-
menti. Dal momento, però, che queste variazioni pos-
sono verificarsi anche a distanza di decenni dall’esordio
della malattia, i pazienti vanno sottoposti ad un lungo
ed accurato follow-up.

Va inoltre sottolineato come, nel caso di una
linfoadenopatia periferica non altrimenti spiegabile,
occorra considerare anche la sarcoidosi tra le possibi-
li diagnosi differenziali, essendo così possibile una
diagnosi precoce e, conseguentemente, un migliora-
mento della prognosi.
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