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Caso Clinico
Case Report

Sarcoidose nasal e laringea — Caso clinico
.
Nasal and laryngeal sarcoidosis — Case presentation
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Resumo Abstract

Os autores apresentam um caso clinico de uma doen-
te de 41 anos a quem foi efectuado o diagndstico de
sarcoidose com base em manifestacoes clinicas nasais
e laringeas. Os autores fazem uma breve revisio biblio-
gréfica sobre as manifestagdes clinicas da sarcoidose em

The authors present the case of a 41-year-old woman
with nasal and laryngeal involvement by sarcoidosis,
review the literature and discuss the otolaryngologic
manifestations, the diagnostic evaluation, treatment
and prognostic of this entity.

ORL, nomeadamente no que concerne ao diagnéstico,
terapéutica e progndstico desta entidade clinica. Rev Port Pneumol 2010; XVI (5): 829-835
Rev Port Pneumol 2010; XVI (5): 829-835 Key Words: Sarcoidosis, nasal, laryngeal, otolaryngo-
logic manifestations.
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Introducéio

A sarcoidose é uma doenca crénica, multis-
sistémica, de etiologia ainda desconhecida,
resultando provavelmente da combinagio
entre uma predisposicio genética e um esti-
mulo ambiental'.

A incidéncia na populagio geral é de 6.a 10
por 100 000 habitantes, existindo, no entan-
to, uma importante variagao racial e geogra-
fica?. Apresenta um ligeiro predominio no
sexo feminino, com um pico de incidéncia
entre os 20 e os 40 anos de idade’.
Histopatologicamente ¢ caracterizada pela
acumulagido de linfécitos T, macréfagos e
mondcitos com forma¢io de granulomas
epitelidides nao caseosos e desarranjo da
arquitectura tecidular, responsével pela al-
teragao funcional e pelo aparecimento de
sintomas!.

A sarcoidose pode manifestar-se com sinto-
mas constitucionais (astenia, perda de peso,
febre e hipersudorese nocturna) ou especifi-
cos dos drgaos ou sistemas afectados. Apro-
ximadamente 30 a 50% dos casos sdo
assintomdticos a data do diagndstico, sendo
identificados de forma acidental aquando da
realizagio de um radiografia tordcica'.

O envolvimento otorrinolaringolégico ocorre
em 10 a 15% dos casos de sarcoidose!, cons-
tituindo um desafio diagnéstico para o médi-
co otorrinolaringologista devido ao facto dos
sintomas e sinais a apresentagio da doenga
serem, por norma, inespecificos?. A sarcoidose
pode envolver os ganglios linfiticos cervicais,
glandulas salivares, pele, nariz e seios perina-
sais, faringe, laringe, nervos cranianos, SNC e
ouvidos. A percentagem relativa de envolvi-
mento de cada um dos 6rgaos ou sistemas
afectados varia de série para série.

Os autores apresentam um caso clinico de
uma doente do sexo feminino de 41 anos a
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quem foi efectuado o diagndstico de sarcoi-

dose com base em manifestacoes nasais e
¢

laringeas.

Descri¢ao do caso clinico

Doente do sexo feminino, 41 anos, caucasia-
na, recorreu a consulta de ORL do Hospital
Pedro Hispano por apresentar obstrugio na-
sal crénica, mais intensa na fossa nasal direi-
ta, ¢ episédios esporddicos de disfonia.
Negava outros sintomas do foro ORL (no-
meadamente rinorreia anterior ou posterior
frequentes, crises esternutatdrias, prurido
nasal, alteracoes do olfacto, disfagia ou odi-
nofagia), sintomas do foro respiratério ou
constitucionais.

Apresentava como antecedentes pessoais re-
levantes a exérese cirtirgica de um carcinoma
basocelular da pirdmide nasal (em 1999) e
epifora a direita. Sem outros antecedentes
pessoais ou familiares relevantes.

O exame objectivo de ORL demonstrou na
rinoscopia anterior a presenca de crostas bi-
laterais (mais exuberantes na fossa nasal es-

querda) (Fig. 1) e na laringoscopia indirecta

Fig. 1 - Rinoscopia anterior (fossa nasal esquerda)
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reveste os seios maxilares e etmoidais, com
diminui¢io da permeabilidade dos éstios de
drenagem, nio se identificando uma parte do
corneto inferior esquerdo (Fig. 3).

Devido a persisténcia da sintomatologia e
das alteracoes ao exame objectivo, foi sub-
metida posteriormente a microcirurgia la-
ringea com bidpsia da mucosa laringea e,
no mesmo acto cirdrgico, realizou-se biép-

sia da mucosa nasal. O resultado anatomo-
patolégico evidenciou a presenga de
granulomas de células epiteliéides sem ne-
Fig. 2 - Laringoscopia directa crose central e com infiltrado linfocitdrio e
plasmocitdrio ao seu redor (Figs. 4 e 5).

rubor e edema da regido supragldtica, com
mobilidade preservada (Fig. 2). Sem outras
alteragdes relevantes ao exame objectivo de
ORL.
Efectuou tratamento médico com lavagens
nasais, antibioterapia (associa¢do de amoxi-
@ cilina e 4cido clavulanico, 875mg/125mg,
12/12h, durante 8 dias) e corticoterapia t6-
pica (furoato de mometasona, 200pg, toma
tnica didria durante 3 meses) com ligeira me-
lhoria da obstrucio nasal. Para esclarecimen-
to do quadro clinico, realizou Tomografia
Computorizada (TC) do nariz e seios perina-
sais que revelou espessamento da mucosa que

Fig. 3 - TC nasossinusal Fig. 5 — Aspecto microscopico da bidpsia da mucosa laringea
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A pesquisa de fungos e Mycobacterium tuber-
culosis foi negativa.

Perante os resultados apresentados foi consi-
derado o diagnéstico de sarcoidose, tendo-se
efectuado, em colaboracio com médico es-
pecialista de Medicina Interna, uma avalia-
¢ao sistémica da doente. Os exames auxiliares
de diagnéstico realizados foram:

— estudo analitico que revelou uma linfope-

nia, normocalcemia, hipercalcidria e um
aumento do valor da enzima conversora  Fig. 6 - Radiografia torécica
da angiotensina (92UI/L);

— estudo imunoldgico que revelou um au-
mento do factor de complemento C3
(179,0 mg/dL) e um valor de C4 dentro

da normalidade, imunoglobulinas nor-

— broncofibroscopia com lavado broncoal-
veolar que revelou linfocitose, aumento da
relacio CD4/CD8 (3,4) e exame bacterio-

. ) . . légico e micobacteriolégico negativos;
mais, pesquisa do anticorpo anti-ds ADN 5 5 5

positivo (24,6 Ul/mL) e pesquisa dos an-
ticorpos anti-ANA, anti PR-3, anti-MPO
e factor reumatdide negativa;

— serologias para sifilis, hepatite B, hepatite
C, VIH 1 e 2, reaccio de Widal, reaccio
de Weil-Felix e reaccio de Wright que fo-
ram negativas;

— radiografia tordcica que demonstrou
moderado refor¢o do reticulo pulmonar

— e bidpsia pulmonar transbrénquica que
demonstrou um esbogo de granuloma
epitelidide nao necrosante (pesquisa de
Mycobacterium tuberculosis negativa)

(Fig. 8).

predominando nas regides peri-hilares
e moderada hipertrofia hilar bilateral
(Fig. 6);

— estudo funcional respiratério que revelou
um aumento da resisténcia das vias aér-
eas, sem reversibilidade com o broncodi-
latador inalado, e ligeira diminuicio da
capacidade de transferéncia alveolocapilar
de diéxido de carbono; todos os restantes
parAmetros encontravam-se normais;

— TC tordcica de alta resolugao que eviden-
ciou a presenga de multiplas adenopatias
paratraqueais e hilares, algumas delas
apresentando calcificacoes (Fig. 7); Fig. 7 - TC torécico
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Fig. 8 — Aspecto microscépico da bidpsia da mucosa pulmonar

Perante estes resultados, foi efectuado o
diagnéstico de sarcoidose com atingimento
pulmonar e ORL, tendo sido iniciado trata-
mento médico com corticoterapia tdpica
nasal a longo prazo com melhoria franca da
sintomatologia do foro ORL. Por auséncia
de critérios optou-se por nio iniciar cortico-
terapia sistémica. Neste momento, apds cer-
ca de 2 anos de seguimento, a doente per-
manece assintomatica.

Discusséo

O diagnéstico de sarcoidose ¢ de exclusio e
assenta essencialmente na conjugacio de 3
critérios: (1) achados clinicos e radioldgicos
compativeis; (2) achado histolégico de gra-
nulomas nio caseosos; e (3) exclusio de ou-
tras doencas com achados semelhantes ou
reac¢io granulomatosa local'?.

O estudo inicia-se pela histéria clinica e exa-
me objectivo, sendo necessdria uma avalia-
¢ao completa para excluir a presenca de
doenga sistémica e permitir a monitorizagio
da actividade da doenca’. Esta avaliagao deve
ser efectuada mesmo em doentes assintomd-
ticos e inclui estudo analitico (hemograma
com plaquetas, velocidade de sedimentagao,
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doseamento do célcio sérico e urindrio, fun-
¢ao renal, funcio hepdtica, electroforese das
proteinas séricas e doseamento da enzima
conversora da angiotensina), estudo imagio-
légico (radiografia tordcica, TC tordcica),
provas de funcio respiratéria, electrocardio-
grama, avaliacdo oftalmolégica e broncofi-
broscopia (com lavado broncoalveolar e
biépsia transbronquica)'>4. Em alguns ca-
sos podem ser efectuadas cintigrafia com
gdlio e mediastinoscopia com bidpsia (sensi-
bilidade 98-100%)*. Os exames que permi-
tem exclusdo de outras doengas granulomatosas
s30 mandatérios e incluem pesquisa de baci-
los 4lcool-dcido resistentes, prova de Man-
toux, pesquisa de anticorpos ANCA, pesquisa
de fungos (exame directo e cultural) e di-
versas serologias (incluindo a da sifilis e o
VIH).

O diagnéstico diferencial de sarcoidose inclui
diversas entidades nosoldgicas, entre as quais
se destacam infecgoes (tuberculose, lepra, si-
filis, histoplasmose, blastomicose, coccidio-
micose, actinomicose), pneumoconioses
(beriliose, silicose e asbestose), doencas gra-
nulomatosas nao infecciosas (granulomatose
de Wegener, sindroma de Churg-Strauss e
granulomatose broncocéntrica), neoplasias e
amiloidose?>°.

O envolvimento do nariz e seios perinasais
tem uma incidéncia estimada entre 0,7 e
6%’. No entanto, a incidéncia real pode ser
superior, uma vez que a inspecgdo nasal no
é efectuada de forma sistemdtica em doentes
com suspeita de sarcoidose®. A apresentagio,
os sintomas mais comuns sio a obstrucio
nasal (90%), a rinorreia anterior e/ou poste-
rior (70%), alteracoes olfactivas e episédios
recorrentes de sinusite’. A epistdxis estd pre-
sente em 30% dos casos’. Ao exame objecti-
vo, a mucosa nasal apresenta-se hipertrofiada,

Vol XVI N.°5 Setembro/Outubro 2010
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eritematosa, edemaciada e fridvel com envol-
vimento predominante do septo nasal e dos
cornetos inferiores'. A sarcoidose pode igual-
mente manifestar-se pela formacio de cros-
tas ou pela presenca de pequenos nédulos
subcutineos de coloragio amarela. Mais ra-
ramente, pode existir formagao de pélipos,
epifora, perfuragao septal, deformidade nasal
ou fistulizacio oronasal'.

Estima-se que o envolvimento da laringe
ocorra entre 0,5 e 8,3% dos casos de sarcoi-
dose, de forma isolada ou em associacio a
doenca sistémica'. Mais uma vez, esta inci-
déncia pode ser inferior 4 real devido a au-
séncia de inspecgao sistemdtica da laringe®.
O envolvimento laringeo, embora inicial-
mente assintomdtico, pode evoluir para a
combinacio de disfonia, disfagia, dispneia
e estridor!3?. Outros sintomas que podem
estar presentes sio a sensa¢io de globo fa-
ringeo, odinofagia e tosse'*°. Pode haver
em alguns casos evolu¢do para obstrugio da
via aérea, com necessidade de traqueoto-
mia®. Ao exame objectivo, a sarcoidose
apresenta uma predilec¢io pela supraglote
(epiglote, pregas aritenoepigléticas, cartila-
gens aritenéides e bandas ventriculares),
com envolvimento raro das cordas vocais e
subglote!?>19. A apresentagdo mais caracte-
ristica é edema e rubor da estrutura supra-
glética'. A mobilidade laringea raramente ¢
comprometida’.

O tratamento de escolha na maioria dos ca-
sos de sarcoidose é a corticoterapia sistémica,
embora as suas indicagdes permanecam con-
troversas devido a grande variabilidade na
progressio da doenga e a elevada frequéncia
de remissao espontinea'”.

Nos casos em que ocorre envolvimento na-
sossinusal, o tratamento assenta na irrigagio
nasal com soro fisiolégico e corticoterapia
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tépica ou sistémica'>>%. Os antibiéticos
(em casos de infeccao secunddria e de acor-
do com o antibiograma), os agentes citotd-
xicos, como o metotrexato e a azatioprina
(em casos refractdrios), e o tratamento cirdr-
gico (considerado actualmente um método
seguro e eficaz na obtencio de alivio sinto-
mitico da obstrucio nasal ou da sinusite
crénica/recorrente, em doentes selecciona-
dos, com obstrucio anatémica nasal/seios
perinasais) constituem alternativas terapéu-
ticas vélidas'238.

Nas situacoes em que haja envolvimento
laringeo, o tratamento passa pela injeccao
intralesional de corticéide (método eficaz
em doentes seleccionados com doenca loca-
lizada) ou pelo uso de corticéide sistémico’3*.
Os antibidticos (em casos de infeccio secun-
déria), o Laser de CO; e a radioterapia em
baixas doses (em casos refractdrios) consti-
tuem alternativas terapéuticas importan-
tes>!112, Em doentes com compromisso da
via aérea pode ser necessdrio recorrer a tra-
queotomia’.

Concluséo

O envolvimento do foro ORL da sarcoidose
¢ raro e representa um desafio diagnéstico
para o médico otorrinolaringologista, ja que
normalmente os sinais e sintomas a apresen-
tagao da doenca sao inespecificos, requeren-
do, deste modo, um elevado indice de
suspei¢ao para se proceder a um diagndstico
atempado e eficaz.

O envolvimento ORL isolado nao ¢ frequen-
te, motivo pelo qual se deve efectuar sempre
uma avaliacio sistémica exaustiva. A aborda-
gem multidisciplinar da sarcoidose é funda-
mental, sendo que o otorrinolaringologista
representa um papel primordial quer no
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diagnéstico (quando os sintomas a apresen-
tacio sdao do foro ORL, como no caso clini-
co apresentado, mas também quando ¢
necessdria uma biépsia da mucosa nasal que
possa demonstrar a presenca de granulomas),
como no seguimento a longo prazo destes
doentes.
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