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Resumo
Introducdo: A Granulomatose com Poliangeite (GcP) ¢ uma doenca
sistémica e rara. A apresentacdo inicial na cabeca € no pescogo ocorre
em cerca de 80% dos doentes. Os objetivos primordiais deste trabalho
sao analisar a frequéncia e distribuicdo da GcP, bem como as
estratégias diagnosticas e terapéuticas utilizadas, no Hospital Pedro
Hispano.
Material e Métodos: Estudo retrospetivo, descritivo e critico dos
doentes (N=14) com suspeita de GcP, entre 2001 e 2014.
Resultados: O diagnostico foi confirmado em oito doentes, seis dos
quais com atingimento ORL e idade média de diagnostico 55,75 anos.
O diagnostico foi feito através do padrao seroldgico dos anticorpos
citoplasmaticos antineutréfilo, tendo sido confirmado por bidpsia nasal
nos trés doentes com patologia nasossinusal. A unica cirurgia foi
miringotomia bilateral com colocagdo de tubos de ventilagao.
Conclusdes: A GcP ¢ uma doenga rara e potencialmente fatal. A
Otorrinolaringologia ¢ fundamental para um diagndstico precoce e

consequente tratamento atempado.
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Abstract

Introduction: Granulomatosis with Poliangitis (GPA) is a systemic and rare disease. In about 80% patients,
the inicial presentation is in the head and neck. The pourpose of this study is to analyse frequency and dis-
tribution of GPA, and also the work-up and management, among the patients of Pedro Hispano’s Hospital.
Material and Methods: Critical retrospective and descriptive analysis of the patients (N=14) with GPA
suspiction, between 2001 and 2014.

Results: We confirmed the diagnosis of GPA in eight patients, six of which with otorhinolaryngological
features, and the mean age at diagnosis was 55,75 years. The diagnosis was made by the serology pattern
of antineutrophil cytoplasmic antibodies and confirmed by nasal biopsy in the three patients with sinonasal
disease. Bilateral miringotomy with timpanostomy tubes was the only surgery.

Conclusion: GPA is a rare and potentially fatal disease. Otorhinolaryngologists are crucial to make early

diagnosis and treatment.

Keywords: Granulomatosis with Poliangiitis, Wegener’s granulomatosis, Autoimune vasculitis, Saddle-

nose deformity, Nasal biopsy.

Introducio

A Granulomatose com Poliangeite (GcP) € uma doenga sistémica, rara e de etiologia desconhecida.
Caracteriza-se pela formagao de granulomas nectrotizantes e vasculite de pequenos vasos, que envolvem,
principalmente, as vias aéreas superiores, pulmdes e rins. As grandes séries mostram um envolvimento em
nimero semelhante de ambos os géneros 7.

A cabega e o pescogo constituem as areas mais comuns de envolvimento, sobretudo, com
envolvimento nasossinusal > *. De facto, a maioria dos doentes apresenta patologia nasossinusal, como
crostas nasais, manifestagoes de rinossinusite cronica, epistaxis de repeti¢ao, entre outras. O nariz em sela
¢ uma das alteragdes fisicas mais notaveis. Alguns dados recolhidos da literatura apontam para 30% de
casos em que a clinica é, exclusivamente, rinologica .

No entanto, também o ouvido e a laringe subglotica poderdo estar atingidos numa propor¢ao
apreciavel dos casos. O atingimento pode ser a nivel do ouvido médio (disfungdo tubaria, a resultar em
otite média crénica) ou do ouvido interno (com surdez de tipo neurossensorial e, muito raramente,
vertigem). Alids, a surdez neurossensorial ¢ a segunda causa de morbilidade a longo prazo relacionada
com a GcP, a seguir a insuficiéncia renal '.

O diagndstico ¢ confirmado por achados histolégicos e serologia do padrdo citoplasmatico do
anticorpo citoplasmatico antineutréfilo (cANCA) — com elevagao do titulo dos subtipos antiproteinase 3
(anti-PR3) e antimieloperoxidase (anti-MPO). Nas fases ndo-ativas da doenga, a referida avaliagdo podera
nao ser conclusiva, pelo que a bidpsia de um ou mais orgaos/tecidos atingidos desempenha um papel

importante.
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A GcP requer, sempre, tratamento °. A terapéutica é sistémica — imunossupressao °, tendo resultado
numa melhoria significativa do prognostico. A abordagem cirGrgica das manifestagdes
otorrinolaringoldgicas ¢ controversa, uma vez que, perante o caracter inflamatorio da doenca, podera,
inclusivamente, ter efeitos perniciosos, com agravamento das lesdes vasculiticas e necrotizantes. Por
conseguinte, estd reservada para doentes selecionados, como € o caso dos doentes com estenose da laringe
subglotica.

Este trabalho tem, como objetivos primordiais, analisar a frequéncia e distribui¢do da GcP, bem
como as estratégias diagnosticas e terapéuticas utilizadas, na area de referenciacdo do Hospital Pedro
Hispano (HPH).

Material e Métodos

Neste estudo, os autores apresentam uma andlise retrospetiva do processo clinico de todos os
doentes (N=14) do HPH, entre 1 de Janeiro de 2001 e 31 de Dezembro de 2014, em que houve uma

suspeita clinica do diagndstico de GeP. Foi feita uma primeira divisdo entre o grupo de doentes em que o

diagnostico foi confirmado e aqueles nos quais nao foi. Dentro do primeiro grupo, foram analisadas as
seguintes varidveis: idade na data do diagnostico, diagnostico laboratorial ou por biopsia, presenga ou

auséncia e tipo (rinoldgicas, otologicas, laringeas) de manifestagdes do foro de ORL.

Resultados

O diagnostico de GeP foi confirmado em oito dos catorze doentes. Nos doentes com diagnostico de
GcP, verificou-se um ligeiro predominio do género masculino (cinco doentes), sendo a idade média de
diagnostico 55,75 anos e a mediana 53,5 anos. Apenas dois dos doentes ndo tinham alteracdes da regiao
da cabega e pescoco.

Em trés dos casos, o diagnostico foi confirmado por biopsia nasal. Um desses doentes apresentava
nariz em sela (Fig. 1) e perfuracdo septal (Fig 2), além de otite média croénica bilateral com efusdo. Foi,
alids, o unico doente com GcP do Hospital Pedro Hispano que foi submetido a cirurgia por ORL:
miringotomia bilateral com inser¢ao de tubos de ventilagdo transtimpanicos. Noutro_doente com patologia
nasossinusal, pode visualizar-se, na figura em anexo (Fig. 3), as crostas nasais e aspeto granulomatoso da
mucosa da cavidade nasal. Os tratamentos realizados, especificamente, por Otorrinolaringologia, nestes
doentes, consistiram em lavagens nasais com soro fisiologico, limpeza de crostas e antibioterapia nas
intercorréncias infeciosas.

Em dois doentes, com diagnoéstico laboratorial (padrao dos cANCA), verificou-se surdez bilateral
simétrica, de tipo neurossensorial e de grau moderado, em que o aparecimento foi tardio e coincidente
com o agravamento da doenca.

No outro caso de GcP com manifestacdes ORL, o diagnostico foi feito laboratorialmente e

confirmado por bidpsia cutdnea. Esse doente apresentava otite média cronica supurativa. Também tinha
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sintomas e sinais de rinossinusite, todavia, a bidopsia nasal veio a revelar-se negativa.

Nenhum dos doentes apresentava manifestagcdes laringeas.

Nos seis casos em que ndo foi confirmada a Gc¢P, trés acabariam por ter diagndstico de outra doenga
granulomatosa (dois com doenga de Churg-Strauss e um com sarcoidose), um com histologia compativel
apenas com alteragdes alérgicas (num doente com clinica de rinossinusite cronica) e dois em que as
biopsias nasais foram inconclusivas (Fig. 4).

No caso de sarcoidose, ndo havia altera¢des do foro otorrinolaringolédgico, tendo sido o diagnostico
definitivo feito por biopsia hepatica. Ambos os doentes com sindrome de Churg-Strauss apresentavam
clinica de rinossinusite cronica e manifestacdes no ouvido médio: num dos casos, granulomas no ouvido
médio esquerdo (cuja histologia viria a ser negativa para G¢P) e, no outro, otite média cronica bilateral

com efusdo. Neste ultimo caso, no entanto, nao foi a clinica otorrinolaringologica a suscitar a suspeita de

GcP.

Figura 1: Nariz em sela.

Figura 2: Perfuracdo septal

Figura 3: Crostas nasais.
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Figura 4: Distribui¢do dos diagnosticos em doentes com suspeita de GeP.

Discussio

Dos resultados obtidos, pode concluir-se que doentes com patologia otorrinolaringologica poderdo
ter uma doenca sistémica, como a GcP, ainda ndo diagnosticada. Sdo exemplo os dois casos de surdez
neurossensorial. Ndo ha, propriamente, critérios diagnésticos estabelecidos para a GeP 7. Todavia, como ja
foi abordado na Introdugdo, a elevagdo dos subtipos anti-PR3 (principalmente) e anti-MPO dos cANCA
permite fazer um diagnostico de presunc¢do, apresentando elevadissimas sensibilidade e especificidade.
Portanto, doentes com quadros de pansinusite, epistaxis de repeticdo (nomeadamente, com sinais como
perfuracdo do septo nasal), crostas nasais ou surdez de tipo neurossensorial (sobretudo, quando simétrica e
de aparecimento e evolu¢do tardias), devera ser considerado o doseamento seroldégico dos cANCA. Nas
fases inativas da doenca, a biopsia nasal continua a ser uma importante ferramenta no diagnéstico °.
Permite, também, fazer a distingdo, em doentes com serologia compativel com GcP, entre a clinica nasal
resultante da propria doenga ou, por outro lado, de fendémenos de etiologia mais comum (alérgica ou
vasomotora). A elevada eficacia do tratamento imunossupressor no controlo da G¢P ¢ mais um argumento
a reforgar a importancia de um diagnostico célere ’.

Ainda relativamente ao atingimento nasossinusal, o tratamento local ¢ conservador, devido ao
potencial agravamento do processo inflamatorio que estd na patogenia da doenga. Assim, ¢ explicada a
falta de intervengdes cirurgicas nesta area, na amostra analisada.

Por esse motivo, no unico doente operado, optou-se pela colocagdo transtimpanica de tubos de
ventilagdo (cirurgia menos invasiva e facilitadora de processo inflamatdrio), ao invés da corre¢do das
alteracdes nasais. Neste doente, a doenca ainda esta em fase ativa e, portanto, aguarda-se por um periodo
de inatividade para a eventual realizacdo de rinosseptoplastia (para correcdo do nariz em sela e da
perfuracao septal ja mencionados).

Na amostra, ndo existiam casos de estenose da laringe subgldtica, complicagdo mais rara, mas
potencialmente grave, pelo risco que acarreta na via aérea. Por conseguinte, acarreta a necessidade de

cirurgia do foro ORL °.
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Conclusoes

A GcP ¢ uma doenga rara e potencialmente fatal. A Otorrinolaringologia ¢ fundamental, dada a
frequéncia de manifestacdes do foro da especialidade, para um diagndstico precoce e consequente
tratamento atempado da doenga. De facto, pese embora a amostra reduzida, 75% dos doentes com esta

patologia apresentavam manifestagdes ORL.
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