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ARTIGO ORIGINAL 

OBJECTIVO: 

NARIZ EM SELA E VASCULITE DE WEGENER 
SADDLE NOSE AND WEGENER 1S VASCULITIS 

José Carlos Neves*, Julian Rowe-Jones** **, Jorge Miguéis**, Diogo de Paiva*** 

O nariz em selo é umo deformidade nosol que resulto do falto de suporte estrutural, observado sobretudo o nível do seu terço médio. 
Uma dos cousas é o vosculite de Wegener, o indo que pouco frequente. Foz-se uma revisão do mecanismo de formação do nariz em selo, com especial 

atenção poro os processos resultantes de uma vosculite. Posteriormente apresentam-se 3 casos referentes o pacientes com vosculite de Wegener submetidos 
o rinoplostio. 

PACIENTES E MÉTODOS: 
São apresentados 3 casos, com discussão do história clinico e do exame rinológico, avaliação funcional e estético, com posterior descrição do estraté

gico cirúrgico adoptado. 

RESULTADOS: 
Os 3 pacientes apresentavam nariz em selo, resultante de vosculite de Wegener, de gravidade d iferente. 
Após remissão completo do doença foi realizado rinoplostio de aumento. Foram realizados abordagens conservadoras !incisão intercotilogíneo em 

paciente e incisão vertical no columelo em 2 pacientes) e utilizados enxertos poro correçõo !cartilagem auricular em 2 pacientes e Silostic® em 1 paciente). 
São apresentados fotogra fias pré e pós operatórios. 

CONCLUSÃO: 
A voscul ite de Wegener tem especificidade poro os territórios ORl. 
Quando não é diagnosticado precocemente podem surgir complicações, como o nariz em selo. A correcção deste continuo o ser um desalio poro o 

rinologisto, com o rinoplostio de aumento o ter contornos especiais nestas situções. 

PALAVRAS CHAVE: 
Nariz em selo, vosculite de Wegener, Rinoplostio. 

INTRODUCTION: 
The Soddle nose is o nosol dyslunction, which results Iram the lock ol structurol support, observed moinly in its middle third. 
Wegener's vosculitis is one ol the causes, but not very common. We moke o review ol the lormotion mechonism of the soddle nose, with o speciol otten

tion to the resulting processes of the Wegener's vosculitis. We present 3 coses of potients with Wegener's vosculi tis submitted to Rhynoplosty. 

PATIENTS ANO METHODS: 
We present 3 coses of soddle nose coused by Wegener's vosculitis. We discuss functionol ond oesthetic evoluotion ond the surgicol strotegy odopted. 

RESULTS: 
The 3 potients presented soddle nose, resulting Iram Wegener's vosculitis. 
Aher complete remission they were submitted to o rhinoplosty ol ougmentotion . Conservotive opprooches were mede l intercortiloginous incision in 1 

potient ond o vertical incision in the columello in 2 potients) ond grolts were used lconchol cortiloge in 2 potients ond Silostic® in 1 potient). 
Photogrophs ol pre ond post-OP ore presented. 

CONCLUSION: 
Wegener' s vosculitis hos specility for the ENT terri tories. 
When it is no! diognosed eorly, complicotions moy occur, such os soddle nose. lts correction is still o chollenge to rhynoplosty. 
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Soddle nose, Wegener's vosculitis, Rhynoplosty. 
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INTRODUÇÃO 

O termo nariz em se/a (NS) é utilizado para 

descrever um dorso nasal deprimido, por falta 

de suporte, sobretudo no seu terço medio. 

Como foi reforçado por Murakami et ai "o 

nariz em sela não é uma entidade clínica mas 

sim um espectro de várias anomalias". 

Nos primeiros livros de otorrinolaringologia, 

foi quase sempre associado a sífilis congénita2
• 

Os primeiros registos de nariz em sela da

tam de há mais de 30 sécu los e a primeira cor

recção cirúrgica descrita conhecida data de 

800 AC( !) na Índia, que refere a realização de 

um retalho cutâneo pediculado da fronte. 

O primeiro documento, precursor da era mo

derna da rinoplastia, atribui-se a John Orlando 

Roe' s, 1887, "The Deformity termed 'Pug-Nose' 

and it's correction by a simple operation 11 13
• 

Posteriormente vários cirurgiões descreveram 

novas técnicas correctoras, com o auge da 

rinoplastia a ser atingido no século XX. 

O objectivo destas técnicas não é só o da 

restauração estética, mas também a melhoria 

da componente funciona l, com a facilitação da 

respiração nasal. 

As alterações nasais provocadas pelo NS 

podem ser estéticas e funcionais. 

Esteticamente, o que se torna mais evidente 

é a depressão do dorso cartilagíneo, sobretudo 

a partir do ângulo septal anterior. 

Além disso, na observação de perfil , tam

bém se observa uma supra-rotação, perda de 

projecção da ponta e retração da columela, 

com a obtenção de um nariz curto. 

O ângulo nasa-labial está aumentado, apro

ximando-se, em situações extremas, dos 180°. 

Por vezes, pode fazer-se uma fa lsa interpre

tação da existência de uma bossa no dorso 

nasal, que não é mais do que a diferença entre 

o dorso ósseo em posição normal e o dorso 

cartilagíneo afundado. 

Na vista de frente, observa-se um dorso 

a largado bem como uma ponta larga e com 

perda de definição. 
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A columela, retraída , apresenta-se escondi

da. Frequentemente observa-se um V invertido, 

causado pela definição da abertura piriforme. 

O compromisso funci onal está directamente 

relacionado com a gravidade das alterações. 

De uma forma geral, estabelece-se uma vá l

vula obstrutiva. 

A perfuração septal, muitas vezes associa

da, causa também problemas de fluxo ventila

tório. 

De referir que o NS pode também reportar

-se ao terço superior do dorso nasal, porção 

óssea, situação rara e quase sempre resultado 

de displasia óssea ou traumatismo nasal ósseo. 

Num estudo publ icado por Foda HM et ai 

em que fez uma revisão de 50 casos de rino

plastias secundárias, 44% apresentavam com

promisso do terço médio, com um nariz em 

sela5
. 

A causa iatrogénica era a mais frequente. 

ETIOLOGIA 

As causas de NS podem ser congénitas ou 

adquiridas. 

Várias a lterações da morfologia nasal que 

podem ser interpretadas como NS, podem não 

ser mais do que uma característica familiar ou 

racial. 
A grande maioria das causas adquiridas é 

por trauma ou iatrogenicidade. 

As causas médicas são menos frequentes. 

Neste trabalho interessam-nos as causas mé

d icas (tabela 1) e particularmente a vasculite 

de Wegener. 

Vasculite de Wegener 

A Vasculite de Wegener (VW) é uma patolo

gia multissistémica caracterizada por inflama

ção granulomatosa necrotizante do sistema res

piratório, vasculite disseminada e g lomerulone

frite. 



CAUSAS DE NARIZ EM SELA 
• Congénitas 
• Adquiridas 

• Traumáticas 
• latrogén i c as 
• Médicas 

Vasculite de Wegener 
Policondrite 
Hanseníase 
Sífilis 
Displasia Ectodérmica 

TABELA 1 

Faz parte do grupo das vasculites (tabela 2~ 
e a sua forma de apresentação pode ser variá-,.,.- ~ 
vel. Nem sempre se observa envolvimento das 
3 áreas referidas e, por outro lado, qualquer 
orgão pode ser afectado. 

A causa desta patologia é desconhecida, 
no entanto, há evidências que apontam para 
uma perturbação imunológica (a positividade 
de anticorpo citoplasmático antineutrofílico, 
ANCA, em mais de 95% dos pacientes; a cor
relação directa entre o título deste e a evolução 
e gravidade da doença; a resposta à terapia 
imunossupressora) . 

A hipótese infecciosa também foi levantada 
depois da constatação de que a doença estabi
liza com a toma de trimetropim-sulfametoxazol, 
sobretudo em formas localizadas, ainda que 
nunca se tenha identificado qualquer germen 
responsável. 

As vias respiratórias são a área mais afecta
da. 

Llompart et ai apresentou resultados de uma 
análise de 21 pacientes com VW: 81% apre
sentavam envolvimento das vias respiratórias 
superiores, dos quais 42,8% eram manifes
tação isolada . 

95,2% eram ANCA positivos8
• 

Na tabela 3 são apresentadas as manifesta
ções mais frequentes da VW. 
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VASCULITES 
• Arterites Takayasu 
• Arterite de células gigantes 
• Doença de Buerger 
• Doença Kawasaki 
• Poliarterite nodoso 
• Síndrome Churg-Strauss 
• Doença reumatóide 
• Granulomatose de Wegener 
• Púrpura Henoch-Schoinlein 
• Crioglobulinémia 
• Associada a neoplasias 

TABELA 2 

Nariz em Sela e Vasculite de Wegener 

Os pacientes com vasculite de Wegener em 
fase evoluída, seja localizada ou disseminada, 
podem desenvolver um nariz em sela. 

Apesar de não haver nenhuma etiologia 
inegavelmente comprovada, aceita-se que a 
formação desta se deve à necrose da carti
lagem. 

É sabido que a cartilagem tem necessidades 
metabólicas mínimas e não tem vascularização 
própria. 

No entanto, é necessário assegurar a sua 
nutrição, o que acontece através da difusão de 
oxigénio e nutrientes a partir do pericôndrio. 

O fenómeno de vasculite causa uma limi
tação de circulação sanguínea com prejuízo 
para a alimentação da cartilagem. 

Consequentemente, ocorrem fenómenos de 
necrose. 

A cartilagem nasal mais frequentemente 
atingida é a quadrangular. 

A explicação parece residir no facto de ser 
a única das cartilagens envolvida exclusiva
mente por epitélio respiratório. 

Pelo contrário, as cartilagens triangulares e 
em particular as alares obtêm a sua nutrição 
por um pericôndrio envolvido por pele (dorso e 
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MANIFESTAÇÕES ORL (90%) 
• Nasosinusais 

• Rinite e sinusite crónicas 
• Edema, úlceração, crostas e epistáxis 
• Condrite, com dor no dorso nasal 
• Perfuração septal e possível erosão 

óssea 
• Nariz em sela 

• O tológicas 
• Otite média com efusão, por disfunção 

tu bar 
• Envolvimento primário do ouvido 

médio 
• Hipoacúsia, de transmissão 

ou de condução 
• Condrite do pavilhão auricular 
• Paralisia facial 
• Vertígem 

• O rais e Faríngeas 
• Ulcerações da mucosa 
• Hiperplasia das gengivas 
• Assia lia 
• Fístulas oroantrais, osteonecrose 

do palato 
• Laringotraqueais 

• Disfonia 
• Estridor e dispneia 
• Estenose laringotraqueal 

MANIFESTAÇÕES NÃO ORL 
• Pulmonares (85%) 
• Rena is (80%) 
• Articulares (67%) 
• Oculares (52%) 
• Cutâneas (46%) 
• N eurológicas (20) 

TABELA 3 (ADAPTADO DE BOONE ET Al, 2003. 

vestíbulo nasais) cujo epitélio, escamoso, está· 
menos propenso a desenvolver vascu lites gra
nulomatosas. 
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Da mesma forma, a pi râmide nasal óssea 
apresenta-se protegida por tecido celular sub
cutâneo e pele, onde só excepcionalmente se 
verifica microvasculopatia granulomatosa7

. 

A reconstrução de um NS em pacientes com 
vasculite de Wegener deve ser d iferida até se 
conseguir remissão completa através de ter
apêutica médica. 

Para tal, o tratamento deve ser multidiscipli
nar, ocupando a Reumatologia o espaço de 
pivot. 

Actualmente, o tratamento é baseado em 
imunossupressão (ciclofosfamida, metotrexato) 
e corticoterapia (prednisolona). 

Após estabi lização, há autores que defen
dem o uso de Azatioprina ou de Trimetropim
-Sulfametoxazol (co-trimoxazol) para prolongar 
o estado de remissão e evitar recidivas. 

Se não aplicado tard iamente, os resultados 
do tratamento são satisfatórios, com resposta 
positiva em mais de 90% dos pacientes e 
remissão completa em 75%. 

Na ausência de terapêutica ocorre um qua
dro de falência orgânica, sobretudo renal, rapi
damente fatal, em 5 meses. 

Conseguido o controlo da doença considera
-se a correcção cirúrgica. Para evitar consequên
cias devastadoras, devem ser utilizadas técnicas 
conservadoras com uma dissecção mínima, pre
venindo o aumento do compromisso vascular 
provocado por interrupções anatómicas. 

Por outro lado, também a d issecção se torna 
difícil quando existe considerável necrose car
tilagíneo e fibrose dos tecidos periféricos, o 
que impossibi lita rea lizar as técnicas clássicas 
de abordagem em rinoplastia. 

Pirsig obteve resultados positivos em doen
tes com vasculite de Wegener e displasia ecto
dérmica usando incisões extranasais num tra
ba lho publicado em 20039

• 

Também a presença de fibrose e a retracção 
do tecido cutâneo são factores limitantes na 
obtenção de resultados satisfatórios. 

Quanto ao tipo de enxerto a utilizar, man
têm-se ainda algumas questões. 



Se o uso de cartilagem pode levantar dúvi
das quanto à vita lidade e durabilidade do 
mesmo, também o uso de enxertos ologéneos 
parece ser um factor adjuvante de reactivação 
dos fenómenos de vosculite. 

Uma vez que só se considero o realização 
de rinoplostio em doentes em estado de remis
são, o uso de cartilagem é defendido como 
primeiro opção por alguns autores, como 
demonstrou Pirsig no mesmo traba lho atrás 
referido, utilizando cartilagem auricular. 

MATERIAL E MÉTODOS 

Apresento-se 3 casos clínicos de pacientes 
do sexo feminino com vosculite de Wegener, 
com idades compreendidos entre os 43 e 55 
anos. 

Todos foram su jeitos aos mesmos critérios 
de diagnóstico, com resultados de biópsia o 
confirmarem vosculite granulomotoso necroti
zonte e com positividade poro os ANCA. 

Em qualquer dos casos, foi utilizado tera
pêutico médico poro estabi lização do patolo
gia e só, posteriormente, se programou o tempo 
de correcção cirúrgico . 

Foram obtidos registos fotográficos pré e 
pós-operatórios. 

Os 3 casos estudo referem-se o pacientes 
trotados cirurgicamente em Londres, Royal 
Surrey County Hospital, em 2003 e 2004. 

Todos formalizaram por escrito o consenti
mento informado poro o publicação dos 
respectivos casos clínicos e fotografias. 

RESULTADOS 

Caso 1 
SG, paciente do sexo feminino de 46 anos, 

com quadro de voscu lite de Wegener localizo
do com evolução de 2 anos. 

Em 2002, iniciou quadro de epistoxis, o 
nível do cavidade nasal esquerdo, onde se evi-

NARIZ EM SELA E VASCULITE DE WEGENER 

denciovom lesões gronulomotosos no concho 
médio esquerdo e no porção superior do septo 
cartilagíneo. 

Gradualmente, observou-se um desvio dos 2 
terços anteriores do pirâmide nasal poro o 
esquerdo e o formação de um nariz em selo . 

Ao exame, apresentava desvio do septo 
nasal poro o esquerdo, retracção do cartila
gem triangular esquerdo e depressão do terço 
médio do pirâmide nasal que cond icionava o 
aparecimento de uma falso bossa ósseo. 

Realizou-se biópsia dos lesões granuloma
tosas que confirmaram fenómenos de vosculite. 

Os ANCA eram positivos. 
Após diagnóstico de vosculite de Wegener 

localizado iniciou-se terapêutico médico (pred
nisolono e ciclofosfomido) com remissão com
pleto ao fim de algumas semanas, continuando 
trotamento com co-trimoxozol. 

Prosseguiu-se à elaboração do plano cirúr
gico. O objectivo foi disfarçar em vez de recons
truir. 

Ass im, procedeu-se do seguinte formo: 
-incisão intercorti logíneo; 
- redução ligeiro do dorso ósseo; 
-enxerto de disfarce no área triangular 

esquerdo com utilização de cartilagem 
auricular; 

-enxerto combinado, do região auricular, 
poro projector margem olor esquerdo. 

(figuro 1) 

Caso 2 
SR, paciente do sexo feminino de 55 anos, 

com vosculite de Wegener dos vias respira
tórios e provável otingimento articular, sem 
lesão pulmonar ou renal. 

Quadro iniciado em 1983, com lesão gronu
lomotoso nasal confirmado por biópsia, com 
suspeito de gronulomotose de Wegener. 

Fez trotamento com radioterapia , sem qual
quer terapêutico médico instituído. 

Em 1984 teve episódios recorrentes de sinu
site agudo tendo sido submetido o ontrostomio 

29--



JOSÉ CARLOS NEVES, JULIAN ROWE-JONES, JORGE MIGUÉIS, DIOGO DE PAIVA 

FIGURA 1 

por via endonasal. Um ano depois, quadro de 

artralgias migratórias atingindo múltiplas articu

lações e anemia microcítica hipocrómica. 

Em 2001, após início e agravamento de 

dispneia, foi realizada laringotraqueobroncos

copia que revelou estenose laringotraqueal 

acompanhada de edema e lesões granuloma

tosas. 

- -30 

A biópsia confirmou vasculíte granuloma

tosa necrosante. Os ANCA eram positivos. 

Iniciou terapêutica médica com Prednisolona 

e Ciclofosfamida. 

Ao exame rinológico observava-se um típico 

nariz em sela colapsado. Apresentava depres

são severa do terço médio nasal com marcada 

diminuição da projecção da ponta nasal o que 

conferia o aspecto de nariz curto; carti lagens 

alares relativamente preservadas; ausência de 

cartigem septal com ampla perfuração do 

septo nasal ; atrofia da mucosa nasa l com inten

sa fibrose associada; retração e fibrose do teci

do celular sub-cutâneo. 

Em 2003, com a situação clínica estabiliza

da, foi submetida a rinoplastia de aumento: 

incisão vertical na linha média da columela, 

dada a inexistênc ia de possíveis planos cirúr

gicos e a preocupação de evitar extensa dis

secção; enxerto de carti lagem auricular para 

reconstruir o dorso cartilagíneo aproveitando a 

preservação das carti lagens alares. (figura 2) 

Caso Estudo 3 
JK, paciente do sexo femin ino de 43 anos 

de idade, foi estudada na África do Sul por 

epistaxis, obstrução nasal e nariz em sela . 

Depois de realizada biópsia nasal na extre

midade de perfuração septa l e estudo de anti

corpos (ANCA +) foi diagnosticado Vasculite 

de Wegener. 
Tratava-se de um tipo localizado, com fun

ções renal e pulmonar normais. Fo i medicada 

com Prednisolona e Azatioprina. 

Posteriormente, em 2000, fo i submetida a ri

noplastia de aumento com utilização de cartila

gem costal. 
Quando recorreu à consulta no departamen

to de rinolog ia do Royal Surrey County Hospi

tal , em 2004, apresentava um severo colapso 

nasal, com ausência quase completa do terço 

médio da pirâmide nasal. 
Ao exame apresentava: nariz em sela com 

interrupção brusca na transição do terço supe-



FIGURA 2 

rior para o terço médio da pirâmide nasal por 
afundamento severo do último; rotação da 
ponta nasal, com diminuição da sua projecção 
que condicionava um aumento do ângulo naso
labial; um marcado V invertido; perda de 
definição da ponta; a cavidade nasal apresen
tava-se ampla, quer por perfuração septal, 
quer por destruição da parede lateral da cavi
dade nasal; não existia mucosa nasal, mas sim 

NARIZ EM SELA E VASCULITE DE WEGENER 

FIGURA 3 

um tecido fibroso amorfo; retração e fibrose do 
tecido celular sub-cutâneo. A carti lagem costal 
utilizada na reconstrução tinha sido completa
mente reabsorvida, provavelmente pelos mes
mos fenómenos de vasculite. As cartilagens 
triângulares eram praticamente inaparentes, as 
alares mantinham alguma definição. 

Descontente, a paciente pediu opinão sobre 
a possibilidade de melhorar a aparência. 
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Foi informada dos riscos de voltar a usar 
cartilagem, pelo que se optou por um enxerto 
de Silastic®. 

Utilizou-se uma incisão vertica l na linha mé
dia da columela (possível de observar nas foto
grafias do pós-operatório) introduzindo o en
xerto numa bolsa sub-cutânea no dorso nasal. 
(figura 3) 

DISCUSSÃO 

A vascu lite de Wegener tem alta especifici
dade para as vias respiratórias superiores. 

Uma das complicações ORL mais graves, 
mas cada vez menos frequente, é o nariz em 
sela. 

O desafio da reconstrução continua a des
pertar grande atenção, sem que haja ainda 
certezas quanto ao tipo de abordagem a uti
lizar e ao tipo de materiais a implantar. 

No entanto, é opinião geral que se deve ser 
o mais conservador possível, evitando uma dis
secção alargada . 

Por outro lado, a própria dissecção encon
tra-se dificultada pelos fenómenos inflamatórios 
e de fibrose que condicionam a perda dos pla
nos cirúrgicos. 

Nos casos 2 e 3, realizou-se uma incisão 
vertica l na linha média da columela, com intro
dução do enxerto na região dorsal nasal. 

Optou-se por este abordagem pela impossi
bilidade de seguir um plano cirúrgico, dado o 
grau de destruição cartilagíneo e presença de 
fibrose. 

No caso 1, si tuação menos grave, foi pos
sível realizar uma via de acesso intercartila
gínea para aplicação de técnicas de disfarce. 

Quanto ao tipo de enxerto a utilizar, aceita
-se que o uso de cartilagem pode prolongar o 
ciclo de necrose cartilagíneo, com recidiva e 
formação de novo nariz em sela. 

A utilização de cartilagem costal e sua com
pleta reabsorção em 3 anos no caso estudo 3 
vem apoiar esta teoria. 
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No entanto, há autores que defendem o seu 
uso se houver remissão completa da doença, 
evitando o uso de enxertos alogénicos pela 
possibilidade de reactivação de fenómenos de 
vascu lite. . 

Nos 3 casos apresentados, só foi realizada 
rinoplastia de aumento após a remissão com
pleta da doença. 

Em duas pacientes utilizou-se cartilagem au
ricular. 

Na 3º implantou-se Silastic®, dada a impos
sibilidade de utilizar carti lagem por falta de 
tecido suporte (ausência de mucosa nasal) o 
que cond icionaria obrigatoriamente condrone
crose. 

Não nos é possível tirar ilacções relativa
mente ao comportamento dos materiais que uti
lizámos uma vez que o tempo de controlo não 
é ainda suficiente. 

Os resultados a curto-médio prazo são sa
tisfatórios, sobretudo gratificantes para o paci
ente. Congdon et ai apresenta um estudo de 
vigilânc ia a longo prazo com 13 pacientes 
submetidos a rinoplastia após remissão da 
doença. 

O material mais vezes utilizado foi carti la
gem costal , com um sucesso superior a 80%. 

CONCLUSÃO 

O nariz em sela resultante de uma vascu lite 
de Wegener é um desafio para o rinologista . 

O "Nariz Perfeito'' é para já uma utopia, 
quer pelas dificuldades cirúrgicas, quer pela 
retracção e rigidez de todas as camadas celu
lares que condic ionam o aumento pretendido. 

Estas limitações devem ser explicadas ao 
pacientes, evitando que estes criem falsas 
espectativas. 

A grande preocupação do clínico deve ser, 
antes de mais, conseguir um diagnóstico pre
coce da doença, evitando as suas complica
ções mais graves, nomeadamente o nariz em 
sela. 
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