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NARIZ EM SELA E VASCULITE DE WEGENER
SADDLE NOSE AND WEGENER'S VASCULITIS
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José Carlos Neves*, Julian Rowe-Jones****, Jorge Miguéis**, Diogo de Paiva™**

OBJECTIVO:

O nariz em sela & uma deformidade nasal que resulta da falta de suporte estrutural, observada sobretudo a nivel do seu terco médio.

Uma das causas é a vasculite de Wegener, ainda que pouco frequente. Faz-se uma reviséo do mecanismo de formagdo do nariz em sela, com especial
atengdo para os processos resultantes de uma vasculite. Posteriormente apresentam-se 3 casos referentes a pacientes com vasculite de Wegener submetidos
a rinoplastia.

PACIENTES E METODOS:
S@o apresentados 3 casos, com discussé@o da histéria clinica e do exame rinolégico, avaliagéo funcional e estética, com posterior descricdo da estraté-
gica cirbrgica adoptada.

RESULTADOS:
Os 3 pacientes apresentavam nariz em sela, resultante de vasculite de Wegener, de gravidade diferente.
Apbs remissio completa da doenca foi realizada rinoplastia de aumento. Foram realizadas abordagens conservadoras (incis@o intercatilaginea em 1
paciente e incis@io vertical na columela em 2 pacientes) e utilizados enxertos para correcdo (cartilagem auricular em 2 pacientes e Silastic® em 1 paciente).
Sdo apresentadas fotografias pré e pos operatérias.

CONCLUSAO:

A vasculite de Wegener tem especificidade para os territérios ORL.

Quando ndo ¢é diagnosticada precocemente podem surgir complicagdes, como o nariz em sela. A correccéio deste continua a ser um desafic para o
rinologista, com @ rinop?osﬁq de aumento a ter confornos especiais nestas situges.

PALAVRAS CHAVE:
Nariz em sela, vasculite de Wegener, Rincplastia.

INTRODUCTION:

The Saddle nose is a nasal dysfunction, which results from the lack of structural support, observed mainly in its middle third.

Wegener's vasculitis is one of the causes, but not very common. We make a review of the formation mechanism of the saddle nose, with a special atten-
tion to the resulting processes of the Wegener's vasculitis. We present 3 cases of patients with Wegener's vasculitis submitted to Rhynoplasty.

PATIENTS AND METHODS:
We present 3 cases of saddle nose caused by Wegener's vasculitis. We discuss functional and aesthefic evaluation and the surgical strategy adopted.

RESULTS:

The 3 patients presented saddle nose, resulfing from Wegener's vasculitis.

After complete remission they were submitted to a rhinoplasty of augmentation. Conservative approaches were made (intercartilaginous incision in 1
patient and a vertical incision in the columella in 2 patients] and grafs were used {conchal cartilage in 2 patients and Silastic® in 1 patient).

Photographs of pre and postOP are presented.

CONCLUSION:
Wegener's vasculitis has specifity for the ENT territories.
When it is not diagnosed early, complications may occur, such as saddle nose. Its correction is sfill a challenge fo rhynoplasty.
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Saddle nose, Wegener's vasculitis, Rhynoplasty.
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INTRODUCAO

O termo nariz em sela (NS) é utilizado para
descrever um dorso nasal deprimido, por falta
de suporte, sobretudo no seu terco medio.

Como foi reforcado por Murakami et al "o
nariz em sela ndo é uma entidade clinica mas
sim um espectro de varias anomalias".

Nos primeiros livros de otorrinolaringologia,
foi quase sempre associado a sifilis congénita’.

Os primeiros registos de nariz em sela do-
tam de ha mais de 30 séculos e a primeira cor-
reccdo cirorgica descrita conhecida data de
800 AC(!) na india, que refere a realizagdo de
um retalho cuténeo 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"".

Posteriormente varios cirurgides descreveram
novas técnicas correctoras, com o auge da
rinoplastia a ser atingido no século XX.

O objectivo destas técnicas ndo é s6 o da
restauracdo estética, mas também a melhoria
da componente funcional, com a facilitagdo da
respiragdo nasal.

As dlteragdes nasais provocadas pelo NS
podem ser estéticas e funcionais.

Esteticamente, o que se torna mais evidente
é a depressdo do dorso cartilagineo, sobretudo
a partir do angulo septal anterior.

Além disso, na observacdo de perfil, tam-
bém se observa uma supra-rotacdo, perda de
projec¢do da ponta e refracdo da columela,
com a obtencdo de um nariz curto.

O angulo nasolabial estd aumentado, apro-
ximando-se, em situacdes extremas, dos 180°.

Por vezes, pode fazer-se uma falsa interpre-
tacdo da existéncia de uma bossa no dorso
nasal, que ndo é mais do que a diferenga entre
o dorso 6sseo em posicdo normal e o dorso
cartilagineo afundado.

Na vista de frente, observa-se um dorso
alargado bem como uma ponta larga e com
perda de definicdo.
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A columela, retraida, apresenta-se escondi-
da. Frequentemente observa-se um V invertido,
causado pela definigdo da abertura piriforme.

O compromisso funcional estd directamente
relacionado com a gravidade das alteragdes.

De uma forma geral, estabelece-se uma val-
vula obstrutiva.

A perfuracdo septal, muitas vezes associa-
da, causa também problemas de fluxo ventila-
tério.

De referir que o NS pode também reportar-
se ao terco superior do dorso nasal, porgdo
bsseq, situacdo rara e quase sempre resultado
de displasia 6ssea ou traumatismo nasal 6sseo.

Num estudo publicado por Foda HM et al
em que fez uma revisGo de 50 casos de rino-
plastias secundérias, 44% apresentavam com-
promisso do terco médio, com um nariz em
sela’.

A causa iatrogénica era a mais frequente.

ETIOLOGIA

As causas de NS podem ser congénitas ou
adquiridas.

Varias alteracdes da morfologia nasal que
podem ser interpretadas como NS, podem ndo
ser mais do que uma caracteristica familiar ou
racial.

A grande maioria das causas adquiridas é
por trauma ou iatrogenicidade.

As causas médicas sdo menos frequentes.

Neste trabalho interessam-nos as causas mé-
dicas (tabela 1) e particularmente a vasculite
de Wegener.

Vasculite de Wegener

A Vasculite de Wegener (VW) é uma patolo-
gia multissistémica caracterizada por inflama-
cdo granulomatosa necrotizante do sistema res-
piratério, vasculite disseminada e glomerulone-
frite.
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CAUSAS DE NARIZ EM SELA
¢ Congénitas
* Adquiridas
* Traumdticas
® |atrogénicas
* Médicas
Vasculite de Wegener
Policondrite

Hanseniase
Sifilis

Displasia Ectodérmica

TABELA 1

Faz parte do grupo das vasculites (tabela 2

e a sua forma de apresentacdo pode ser varig-—;

vel. Nem sempre se observa envolvimento das
3 areas referidas e, por outro lado, qualquer
orgdo pode ser afectado.

A causa desta patologia é desconhecida,
no entanto, hé evidéncias que apontam para
uma perturbacdo imunolégica (a positividade
de anticorpo citoplasmatico antineutrofilico,
ANCA, em mais de 95% dos pacientes; a cor-
relacdo directa entre o fitulo deste e a evolucdo
e gravidade da doenca; a resposta a terapia
imunossupressoray.

A hipétese infecciosa também foi levantada
depois da constatacdo de que a doenca estabi-
liza com a toma de trimetropim-sulfametoxazol,
sobretudo em formas localizadas, ainda que
nunca se tenha identificado qualquer germen
responsével.

As vias respiratérias sdo a area mais afecta-
da.

Llompart et al apresentou resultados de uma
andlise de 21 pacientes com VW: 81% apre-
sentavam envolvimento das vias respiratérias
superiores, dos quais 42,8% eram manifes-
tacdo isolada.

?5,2% eram ANCA positivos®.

Na tabela 3 sdo apresentadas as manifesta-
¢des mais frequentes da VW.

v

VASCULITES
e Arterites Takayasu
Arterite de células gigantes
Doencga de Buerger
Doenca Kawasaki
Poliarterite nodosa
Sindrome Churg-Strauss
* Doenca reumatéide
¢ Granulomatose de Wegener
* Pirpura Henoch-Schoinlein
* Crioglobulinémia
e Associada a neoplasias

TABELA 2

Nariz em Sela e Vasculite de Wegener

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

Apesar de ndo haver nenhuma etiologia
inegavelmente comprovada, aceita-se que a
formacdo desta se deve & necrose da carti-
lagem.

E sabido que a cartilagem tem necessidades
metabélicas minimas e ndo tem vascularizacdo
propria.

No entanto, &€ necessdrio assegurar d sud
nutricdo, o que acontece através da difusdo de
oxigénio e nutrientes a partir do pericéndrio.

O fenémeno de vasculite causa uma limi-
tacdo de circulacdo sanguinea com prejuizo
para a alimentacdo da cartilagem.

Consequentemente, ocorrem fenémenos de
necrose.

A cartilagem nasal mais frequentemente
atingida é a quadrangular.

A explicacdo parece residir no facto de ser
a Onica das cartilagens envolvida exclusiva-
mente por epitélio respiratério.

Pelo contrario, as cartilagens triangulares e
em particular as alares obtém a sua nutricdo
por um pericéndrio envolvido por pele (dorso e
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MANIFESTACOES ORL (90%)
* Nasosinusais
* Rinite e sinusite crénicas
* Edema, llceracao, crostas e epistaxis
e Condrite, com dor no dorso nasal
* Perfuracdo septal e possivel erosdo
Ossed
* Nariz em sela
e Otolégicas
* Otite média com efusdo, por disfuncdo
tubar
Envolvimento primario do ouvido
médio
* Hipoacisia, de transmissdo
ou de conducdo
Condrite do pavilhdo auricular
* Paralisia facial
* Vertigem
* Orais e Faringeas
* Ulceracdes da mucosa
* Hiperplasia das gengivas
* Assialia
* Fistulas oroantrais, osteonecrose
do palafo
® Laringotraqueais
e Disfonia
* Estridor e dispneia
* Estenose laringotraqueal

MANIFESTACOES NAO ORL
* Pulmonares (85%)
* Renais (80%)
* Articulares (67%)
* Oculares (52%)
® Cutdneas (46%)

* Neurolégicas (20)

TABELA 3 (ADAPTADO DE BOONE ET AL, 2003.

vestibulo nasais) cujo epitélio, escamoso, estd:
menos propenso a desenvolver vasculites gra-
nulomatosas.
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Da mesma forma, a pirdmide nasal 6ssea
apresenta-se protegida por tecido celular sub-
cutéineo e pele, onde s6 excepcionalmente se
verifica microvasculopatia granulomatosa’.

A reconstruc@o de um NS em pacientes com
vasculite de Wegener deve ser diferida até se
conseguir remissdo completa através de ter-
apéutica médica.

Para tal, o fratamento deve ser multidiscipli-
nar, ocupando a Reumatologia o espaco de
pivot.

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

Apds estabilizacdo, ha autores que defen-
dem o uso de Azatioprina ou de Trimetropim-
-Sulfametoxazol (co-trimoxazol) para prolongar
o estado de remiss@o e evitar recidivas.

Se ndo aplicado tardiamente, os resultados
do tratamento sdo satisfatérios, com resposta
positiva em mais de 90% dos pacientes e
remissdo completa em 75%.

Na auséncia de terapéutica ocorre um qua-
dro de faléncia orgénica, sobretudo renal, rapi-
damente fatal, em 5 meses.

Conseguido o controlo da doenca considera-
-se a correccdo cirdrgica. Para evitar consequén-
cias devastadoras, devem ser utilizadas técnicas
conservadoras com uma disseccdo minima, pre-
venindo o aumento do compromisso vascular
provocado por interrupcdes anatdémicas.

Por outro lado, também a disseccdo se torna
dificil quando existe consideravel necrose car-
tilaginea e fibrose dos fecidos periféricos, o
que impossibilita realizar as técnicas classicas
de abordagem em rinoplastia.

Pirsig obteve resultados positivos em doen-
tes com vasculite de Wegener e displasia ecto-
dérmica usando incisdes extranasais num tra-
balho publicado em 20037

Também a presenca de fibrose e a retraccdo
do fecido cuténeo sdo factores limitantes na
obtencdo de resultados satisfatérios.

Quanto ao tipo de enxerto a utilizar, man-
tém-se ainda algumas questdes.
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Se o uso de cartilagem pode levantar dovi-
das quanto & vitalidade e durabilidade da
mesma, fambém o uso de enxertos alogéneos
parece ser um factor adjuvante de reactivagdo
dos fenémenos de vasculite.

Uma vez que sb se considera a realizagéo
de rinoplastia em doentes em estado de remis-
sGo, o uso de cartilagem é defendido como
primeira op¢do por alguns autores, como
demonstrou Pirsig no mesmo trabalho atrés
referido, utilizando cartilagem auricular.

MATERIAL E METODOS

Apresenta-se 3 casos clinicos de pacientes
do sexo feminino com vasculite de Wegener,
com idades compreendidas entre os 43 e 55
anos.

Todos foram sujeitos aos mesmos critérios
de diagnéstico, com resultados de biépsia a
confirmarem vasculite granulomatosa necroti-
zante e com positividade para os ANCA.

Em qualquer dos casos, foi utilizada tera-
péutica médica para estabilizacdo da patolo-
gia e s6, posteriormente, se programou o tempo
de correcgdo cirdrgica.

Foram obtidos registos fotograficos pré e
pos-operatorios.

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

Todos formalizaram por escrito o consenti-
mento informado para a publicacdo dos
respectivos casos clinicos e fotografias.

RESULTADOS

Caso 1

SG, paciente do sexo feminino de 46 anos,
com quadro de vasculite de Wegener localiza-
da com evolucdo de 2 anos.

Em 2002, iniciou quadro de epistaxis, a
nivel da cavidade nasal esquerda, onde se evi-

denciavam lesdes granulomatosas na concha
média esquerda e na porcdo superior do septo
cartilagineo.

Gradualmente, observou-se um desvio dos 2
tercos anteriores da piramide nasal para a
esquerda e a formacdo de um nariz em sela.

Ao exame, apresentava desvio do septo
nasal para a esquerda, refraccdo da cartilo-
gem friangular esquerda e depressdo do tergo
médio da pirdmide nasal que condicionava o
aparecimento de uma falsa bossa éssea.

Realizou-se biépsia das lesdes granuloma-
tosas que confirmaram fenémenos de vasculite.

Os ANCA eram positivos.

Apds diagnéstico de vasculite de Wegener
localizada iniciou-se terapéutica médica (pred-
nisolona e ciclofosfamida) com remissdo com-
pleta ao fim de algumas semanas, continuando
tratamento com co+rimoxazol.

Prosseguiu-se & elaboracdo do plano cirir-
gico. O objectivo foi disfarcar em vez de recons-
truir.

Assim, procedeu-se da seguinte forma:

— incis@o intercartilagineaq;

— redugdo ligeira do dorso dsseo;

— enxerto de disfarce na area triangular
esquerda com utilizagdo de cartilagem
auricular;

— enxerto combinado, da regido auricular,
para projectar margem alar esquerda.

(figura 1)

Caso 2

SR, paciente do sexo feminino de 55 anos,
com vasculite de Wegener das vias respira-
térias e provavel atingimento articular, sem
lesdo pulmonar ou renal.

Quadro iniciado em 1983, com lesdo granu-
lomatosa nasal confirmada por biépsia, com
suspeita de granulomatose de Wegener.

Fez tratamento com radioterapia, sem qual-
quer terapéutica médica instituida.

Em 1984 teve episédios recorrentes de sinu-
site aguda tendo sido submetida a antrostomia
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FIGURA 1

por via endonasal. Um ano depois, quadro de
artralgias migratérias atingindo miltiplas articu-
lagdes e anemia microcitica hipocrémica.

Em 2001, apés inicio e agravamento de
dispneia, foi realizada laringotraqueobroncos-
copia que revelou estenose laringotraqueal
acompanhada de edema e lesdes granuloma-
tosas.
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A biépsia confirmou vasculite granuloma-
tosa necrosante. Os ANCA eram positivos.

Iniciou terapéutica médica com Prednisolona
e Ciclofosfamida.

Ao exame rinolégico observava-se um fipico
nariz em sela colapsado. Apresentava depres-
sdo severa do terco médio nasal com marcada
diminui¢do da projec¢do da ponta nasal o que
conferia o aspecto de nariz curto; cartilagens
alares relativamente preservadas; auséncia de
cartigem septal com ampla perfuracdo do
septo nasal; atrofia da mucosa nasal com inten-
sa fibrose associada; retracdo e fibrose do teci-
do celular sub-cuténeo.

Em 2003, com a situacdo clinica estabiliza-
da, foi submetida a rinoplastia de aumento:
incisdo vertical na linha média da columelg,
dada a inexisténcia de possiveis planos cirir-
gicos e a preocupacdo de evitar extensa dis-
seccdo; enxerto de cartilagem auricular para
reconstruir o dorso cartilagineo aproveitando
preservagdo das cartilagens alares. (figura 2)

Caso Estudo 3

JK, paciente do sexo feminino de 43 anos
de idade, foi estudada na Africa do Sul por
epistaxis, obstrugdo nasal e nariz em sela.

Depois de realizada biépsia nasal na exire-
midade de perfuracdo septal e estudo de anti-
corpos (ANCA +) foi diagnosticado Vasculite
de Wegener.

Tratava-se de um tipo localizado, com fun-
¢des renal e pulmonar normais. Foi medicada
com Prednisolona e Azatioprina.

Posteriormente, em 2000, foi submetida a ri-
noplastia de aumento com utilizagdo de cartila-
gem costal.

Quando recorreu & consulta no departamen-
to de rinologia do Royal Surrey County Hospi-
tal, em 2004, apresentava um severo colapso
nasal, com auséncia quase completa do terco
médio da pirémide nasal.

Ao exame apresentava: nariz em sela com
interrupgdo brusca na fransicdo do terco supe-
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FIGURA 2

rior para o terco médio da pirdmide nasal por
afundamento severo do Gltimo; rotacdo da
ponta nasal, com diminui¢do da sua projeccdo
que condicionava um aumento do éngulo naso-
labial; um marcado V invertido; perda de
definicdo da ponta; a cavidade nasal apresen-
tava-se ampla, quer por perfuragdo septal,
quer por destruicdo da parede lateral da cavi-
dade nasal; ndo existia mucosa nasal, mas sim

um tecido fibroso amorfo; retracdo e fibrose do
tecido celular sub-cutneo. A cartilagem costal
utilizada na reconstrugdo tinha sido completa-
mente reabsorvida, provavelmente pelos mes-
mos fenémenos de vasculite. As cartilagens
triangulares eram praticamente inaparentes, as
alares mantinham alguma definiggo.

Descontente, a paciente pediu opindo sobre
a possibilidade de melhorar a aparéncia.
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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 incis@o vertical na linha mé-
dia da columela (possivel de observar nas foto-
grafias do pés-operatério) introduzindo o en-
xerto numa bolsa sub-cuténea no dorso nasal.

(figura 3)

DISCUSSAO

A vasculite de Wegener tem alta especifici-
dade para as vias respiratérias superiores.

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

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

No entanto, & opiniGo geral que se deve ser
o mais conservador possivel, evitando uma dis-
seccdo alargada.

Por outro lado, a prépria disseccdo encon-
tra-se dificultada pelos fenémenos inflamatérios
e de fibrose que condicionam a perda dos pla-
nos cirlrgicos.

Nos casos 2 e 3, realizou-se uma incisdo
vertical na linha média da columela, com intro-
ducdo do enxerto na regiGo dorsal nasal.

Optou-se por este abordagem pela impossi-
bilidade de seguir um plano cirirgico, dado o
grau de destruigdo cartilaginea e presenca de
fibrose.

No caso 1, situagdo menos grave, foi pos-
sivel realizar uma via de acesso intercartila-
ginea para aplicacdo de técnicas de disfarce.

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

A utilizagdo de cartilagem costal e sua com-
pleta reabsorcdo em 3 anos no caso estudo 3
vem apoiar esta teoria.
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No entanto, h& autores que defendem o seu
uso se houver remissdo completa da doenca,
evitando o uso de enxertos alogénicos pela
possibilidade de reactivacdo de fenémenos de
vasculite.

Nos 3 casos apresentados, s6 foi realizada
rinoplastia de aumento apds a remissdo com-
pleta da doenca.

Em duas pacientes utilizou-se cartilagem au-
ricular.

Na 32 implantou-se Silastic®, dada a impos-
sibilidade de utilizar cartilagem por falta de
tecido suporte (auséncia de mucosa nasal) o
que condicionaria obrigatoriamente condrone-
crose.

Né&o nos é possivel tirar ilaccdes relativa-
mente ao comportamento dos materiais que uti-
lizémos uma vez que o tempo de controlo ndo
é ainda suficiente.

Os resultados a curto-médio prazo sdo sa-
tisfatérios, sobretudo gratificantes para o paci-
ente. Congdon et al apresenta um estudo de
vigilancia a longo prazo com 13 pacientes
submetidos a rinoplastia apds remissdo da
doenca.

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

CONCLUSAO

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

O "Nariz Perfeito" é para j& uma utopia,
quer pelas dificuldades cirtrgicas, quer pela
refracdo e rigidez de todas as camadas celu-
lares que condicionam o aumento pretendido.

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

A grande preocupagdo do clinico deve ser,
antes de mais, conseguir um diagnédstico pre-
coce da doenca, evitando as suas complica-
¢oes mais graves, nomeadamente o nariz em
sela.
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