Epistaxis como primeira manifestacao

de granulomatose Wegener. Caso clinico
Epistaxis as first manifestation of Wegener’s
granulomatosis. Clinical case
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RESUMO

A Granulomatose de Wegener é uma doenga sistémica de etio-
logia desconhecida, caracterizada pela triade clinica: envol-
vimento da mucosa nasal e dos seios perinasais, infiltracdo e
cavita¢do pulmonar e doenga renal com hematuria. A Granu-
lomatose de Wegener afecta normalmente adultos jovens e de
meia idade e embora seja incomum nas criangas, pode surgir
em qualquer estrato etario.

Apresentamos o caso clinico de uma adolescente de 14 anos,
com sintomas de epistaxis, cuja investigacdo posterior mostrou
insuficiéncia renal e multiplos nédulos pulmonares. O teste po-
sitivo para o anticorpo antineutrofilico citoplasmatico suportou
o diagnodstico de Granulomatose de Wegener, necessitando de
terapéutica com hemodidlise e imunossupressao.

Palavras chaves: epistaxis; Granulomatose Wegener; vasculite;
granuloma
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ABSTRACT

Wegener’s granulomatosis is a systemic disease of unknown
ethiology, characterized by a clinical triad of paranasal sinus and
nasal mucosa involvement, pulmonary infiltration and cavitation,
and renal disease with hematuria. Wegener’s granulomatosis
usually affects young or middle-aged adults. Although is
uncommon in children, patients can be affected at any age.

We describe a clinical case of a 14-year-old girl presentation
with epistaxis, subsequent investigation showed renal failure
and multiple pulmonary nodules. A positive proteinase
antineutrophilic cytoplasmic antibody test supported the
diagnosis of Wegener’s Granulomatosis, requiring dialysis and
immunosupression.

Key words: epistaxis; Wegener’s Granulomatosis; vasculitis;
granuloma

INTRODUGAO

A Granulomatose de Wegener é uma doenca multissis-
témica caracterizada por granulomas necrotizantes no
aparelho respiratério superior e inferior, vasculite disse-
minada e glomerulonefrite.'?

Tem um pico de incidéncia em adultos jovens e de
meia idade, cerca de 85% casos ocorrem acima dos 19
anos e embora possa surgir em qualquer idade, ndo é fre-
guente o seu aparecimento em criangas e adolescentes *

A etiologia da Granulomatose de Wegener é incer-
ta, sugerindo-se uma base etiolégica autoimune (anti-
corpos antineutrofilicos citoplasmatico- ANCA) e /ou
infecciosa.

A prevaléncia na Europa é estimada em 5 casos por
100.000 habitante.**

As manifestacGes clinicas na cabeca e no pescoco,
surgem como sintomas iniciais em cerca de 73% dos
doentes. Em 90% ha sintomas do aparelho respiratério
superior e inferior.>¢*®

As manifestacdes do foro otorrinolaringolégico po-
dem ocorrer a varios niveis: otolégico (ouvido externo,
médio e interno), rinoldgico, glandulas salivares, laringe
e traqueia.”
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O diagndstico definitivo assenta em analises labora-
toriais (funcdo renal, velocidade de sedimentacéo, pro-
teina C reactiva, doseamento ANCA), exames imagiolo-
gicos e exame anatomo-patologico das lesdes suspeitas.

A instituicdo do tratamento deve ser o mais preco-
cemente possivel, na medida em que é uma doenga que
quando ndo tratada poderd evoluir rapidamente para
morte. O tratamento médico inclui: corticdides sistémicos;
drogas citotodxicas (ciclofosfamida e azatioprina), infusdo
de imunoglobulinas, cotrimoxazol, plasmaférese e, mais
recentemente, anticorpos monoclonais, como o rituxi-
mab. A doenca sinusal isolada é, em regra, controlada com
baixas doses de corticoterapia sistémica e topica, lavagens
nasais e, em caso de suspeita de superinfeccdo bacteria-
na, antibioterapia (ex: espécies de Staphylococcus).

Apresenta-se o caso de uma adolescente de 14 anos,
com episédios recorrentes de epistaxis de dificil controlo,
como manifestagdo inicial de granulomatose de Wegener.

CASO CLiNICO

Adolescente de 14 anos (Data Nascimento- 15/7/1992)
sexo feminino, seguida na nossa consulta (Consulta de
Otorrinolaringologia do Hospital Dona Estefania), desde
Agosto de 2000, por queixas de obstrucdo nasal, sem ou-
tra sintomatologia associada. Medicada com corticdide in-
tranasal e descongestionante nasal, com ligeira melhoria
do quadro. Realizou endoscopia nasal que apenas revelou
estenose/estreitamento fisioldgico das fossas nasais.

Em 2004, por persisténcia da sintomatologia realiza ri-
nometria acustica, com diagndstico de “...obstrucdo nasal
bilateral grave, com ligeira melhoria do padrao obstrutivo
da fossa nasal direita com aplica¢do de vasoconstritor...”

Manteve terapéutica com corticdide nasal, manten-
do-se estavel, desde entdo.

Em Fevereiro de 2006 recorre ao Servigo de Urgén-
cia de Otorrinolaringologia do Hospital Dona Estefania,
por epistaxis recorrentes desde ha alguns dias, de difi-
cil controlo, tendo inicialmente ficado tamponada com
Merocel®, e posteriormente com gaze gorda, dada a re-
corréncia de epitaxis. As avaliagdes otorrinolaringoldgi-
ca e laboratorial ndo revelaram alteragdes.

A doente ficou tamponada durante 48 horas, ten-
do-se instituido antibioterapia com Amoxicilina/Acido
Calvulanico (50 mg/Kg/dia de 8/8 horas).

Apds o destamponamento constatou-se, a existéncia de
crostas no septo e corneto inferior direito.Cerca de 20 dias
apos o destamponamento é submetida a endoscopia nasal,
que revela: “...granulomatose? / estenose vestibulos nasais...”

Em Marco de 2006, a doente é internada na Unida-
de de Adolescentes do Hospital Dona Estefania com o
diagndstico de erisipela do pé direito e artralgias migra-
térias, quadro clinico que cedeu a terapéutica com Pe-

nicilina. Durante este internamento é solicitada a obser-
vacgdo por ORL, por persisténcia de crostas e obstrugdo
nasais, sendo requesitar uma Tomografia Computoriza-
da dos Seios Perinasais (TC dos SPN) (Fig. 1 e 2).

Fig. 1 | Perfuragdo da porgdo cartilaginea do septo nasal, na édrea de
Kiesselbach, associada a uma acentuada alteragdo da mucosa de
revestimento

Fig. 2 | Seios perinasais sem altera¢do de pneumatizagdo

O relatério do TC SPN foi: “...perfuragdo septal na
area de Little ou Kiesselbach, frequentemente na origem
das epistaxis. Estes aspectos podem ser idiopaticos e as
anomalias da mucosa adjacente reactivas a epistaxis e
ao tratamento (tamponamento anterior), mas podem
estar em relagdao com processo de vasculite, nomeada-
mente Granulomatose de Wegener.”

Durante este internamento a doente desenvolve
quadro de edema de ambos os pés e mao direita, bem
como lesdo vasculitica no bordo externo do pé esquer-
do, com regressdo espontanea, em 3 dias. Constatou-se
ainda, agravamento progressivo da fung¢do renal (ureia
200mg/dl e creatinina 4,39 mg/dl), pelo que foi subme-
tida a bidpsia renal , que revelou “...glomerulonefrite
necrotizante com crescentes celulares...”
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Fig. 3 | Opacidade nodular do segmento basal posterior do lobo inferior
direito, esbogando broncograma aéreo.

No relatério do TC Toracico podia-se ler: “...padrdo de vidro despolido...
nédulos pulmonares e opacidades mal definidas sub-pleurais com
alguns septos finos periféricos...de acordo com a hipdtese clinica de
Granulomatose de Wegener.”

Posteriormente, foi submetida a TC Tordcico ( Fig 3 ):

Foram realizados estudos clinicos que revelaram
ANCA+,

Perante o diagndstico clinico de Granulomatose de
Wegener, inicia terapéutica com metilprednisolona e ci-
clofosfamida, mas, por persisténcia da insuficiéncia re-
nal, é submetida a hemodialise.

Ap0s estabilizagdo do quadro tem alta medicada com
cotrimoxazol (utilizado para manutengdo da remissdo)
mantendo internamentos programados, em regime de
hospital de dia, para administracdo da ciclofosfamida.

Do ponto de vista otorrinolaringoldgico mantém-se
estavel, ndo se encontrando a fazer qualquer tipo de te-
rapéutica, mantendo perfuragao evidente do septo nasal.

DISCUSSAO

A Granulomatose de Wegener foi pela primeira vez des-
crita por Klinger em 1933, ao qual se seguiram outros in-
vestigadores, nomeadamente, Rossle em 1933, Wegener
em 1936 e 1939 e Ringertz em 1947. ¥° A Granulomatose
de Wegener é uma vasculite granulomatosa de vasos de
pequeno e médio calibre. Tem um envolvimento mul-
tissitémico, com possivel manifestacdo em diferentes
areas do foro otorrinolaringologico (ouvidos; nariz e
seios perinasais; glandulas salivares; laringe e traqueia).
O envolvimento do nariz e seios perinasais ocorre em
mais de 80% dos doentes com Granulomatose de Wege-
ner 1. A presente doente apresentou inicialmente ape-
nas manifestagdes rinoldgicas, as quais remitiram com a
terapéutica sistémica instituida. No que respeita ao en-

volvimento rinolégico, frequentemente cursa de forma
semelhante ao desta doente: é comum a apresentagao
de sintomas poucos especificos, tais como obstrugdo/
congestdo nasal, rinorreia, que podem mimetizar qua-
dros de rinite alérgica, infec¢Oes respiratérias altas, tdo
frequentes no quotidiano do otorrinolaringologista. Por
outro lado, é frequente que doentes com Granulomato-
se de Wegener apresentem quadros de rinite, sinusite e
estenose nasal, e devera estar presente no diagndstico
diferencial. O aparecimento de epistaxis recorrentes de
dificil controlo, com envolvimento da area de Kiessel-
bach, lesdo da mucosa nasal e perfuracdo septal, estdo
muitas vezes presentes em doentes com Granulomato-
se de Wegener. E obrigatéria a hipdtese diagnéstica de
Granulomatose de Wegener perante altera¢des da muco-
sa nasal e/ou epistaxis recorrentes e de dificil controlo.
Perante quadros clinicos semelhantes ao apresentado,
é mandatdria a avaliagdo analitica da funcdo renal, VS,
PCR e doseamento de ANCA, bem como a realizagao
de exames imagioldgicos, para que o diagndstico de
Granulomatose de Wegener seja confirmado e se inicie
atempadamente a terapéutica, sem risco de vida para o
doente. Com o presente caso clinico, pretende-se aler-
tar para a possibilidade de situacbes frequentes no dia a
dia de um otorrinolaringologista, poderem ser uma ma-
nifestacdo inicial de doencga sistémica grave, como é o
caso de Granulomatose de Wegener. De salientar ainda,
que embora seja infrequente, o aparecimento de Gra-
nulomatose de Wegener pode ocorrer em doentes em
idade pediatrica. Por outro lado, dado o envolvimento
multissitémico da doenga, apenas abordando o doente
como um todo, poderemos ser capazes de diagnosticar
este tipo de patologia.
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