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EDITORIAL

Manifestacdes otorrinolaringolégicas em doencas autoimunes
e autoinflamatérias. Uma perspectiva reumatolégica™

As manifestacbes otorrinolaringolégicas (ORL) sdao uma
caracteristica importante das doencas reumaticas inflama-
torias, variam de manifestacdes leves a potencialmente
fatais. Elas podem ser o primeiro sintoma ou ocorrer durante
o curso da doenca. A correta identificacao da fisiopato-
logia subjacente (inflamacao, trombose ou infeccao) e o
tratamento adequado dos sintomas otorrinolaringologicos
sdo, portanto, importantes no diagndstico e seguimento
de pacientes com doenca reumatica inflamatoéria. Muitos
critérios de classificacdo incluem manifestacdes otorrino-
laringoldgicas, como granulomatose com poliangiite (GPA),
doenca de Behcet (DB), policondrite recorrente (PR), granu-
lomatose eosinofilica com poliangiite (GEPA) e sindrome de
Cogan (SG). Outras doencas autoimunes/autoinflamatorias
apresentam inflamacao disseminada e podem apresentar
sintomas otorrinolaringolégicos, como sarcoidose, artrite
reumatoide (AR), sindrome de Sjégren (SS), lUpus eritema-
toso sistémico (LES) e esclerose sistémica (ES).'>

Neste editorial faremos uma revisao das principais
manifestacdes otorrinolaringologicas descritas nas doencas
reumaticas inflamatorias.

Envolvimento auricular
Ouvido externo

A condrite auricular esta presente em 20% no inicio da
PR e 90% durante o curso da doenca. A orelha externa
apresenta-se edematosa, hierémica e dolorida ao contato.
A inflamacao continua pode resultar em deformidade com
‘‘orelha de couve-flor’’ ou ossificacdao do tecido conjun-
tivo. A PR é caracterizada por uma doenca multissistémica

DOl se refere ao artigo: https://doi.org/10.1016/j.bjorl.

2021.05.015
* Como citar este artigo: Andrade SO, Appenzeller S. Ear, nose

and throat manifestations of autoimmune and autoinflammatory
diseases: a rheumatology perspective. Braz J Otorhinolaryngol.
2022;88:1-3.

rara, aceita como um distlrbio autoimune complexo que
afeta estruturas ricas em proteoglicanos e tecidos cartila-
ginosos, especialmente o pavilhao auricular, cartilagens do
nariz, arvore traqueobrénquica e os componentes conecti-
vos de varios 6rgaos. A condrite auricular também pode ser
observada na GPA. E uma doenca autoimune rara caracteri-
zada por inflamacao granulomatosa e vasculite de pequenos
vasos associada a anticorpos citoplasmaticos antineutrofi-
los (ANCA). A GPA tem um amplo espectro clinico que varia
de manifestacoes predominantemente granulomatosas res-
tritas ao trato respiratorio a vasculite necrosante grave
potencialmente fatal.'*

Orelha média

Otalgia, otite média secretora e otorreia podem ser obser-
vadas na GPA e na doenca relacionada a imunoglobulina
G4 (DRIgG4). A DRIgG4 é uma doenca inflamatoria cronica
que envolve diversos tecidos como o pancreas, as glandu-
las lacrimais e salivares. As manifestacées auriculares sao
mais comuns na orelha média e o orelha interna raramente
¢ afetada. Mastoidite recorrente e dorméncia facial também
podem ser observadas.*

Orelha interna

Perda auditiva neurossensorial (PANS) pode ser observada
em varias doencas autoimunes/autoinflamatoérias sistémi-
cas, tem uma prevaléncia de 21-69% para AR, 8-28% para
LES, 21-46% para SS e 20-77% para esclerose sistémica. Os
possiveis mecanismos incluem doencas relacionadas (vascu-
lite, trombose ou mediada por anticorpos) e medicamentos
(efeito ototoxico). A presenca de sintomas vestibulo-
-auditivos, como zumbido de inicio subito e vertigem
que pode se manifestar com nauseas, vomitos, ataxia e
nistagmo, em associacao especialmente com ceratite inters-
ticial nao infecciosa, mas também com outros sintomas
(conjuntivite, uveite, episclerite, esclerite, neurite optica),
deve levantar a suspeita de sindrome de Cogan (SC)."?
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EDITORIAL

A PASN associada com aumento de marcadores inflama-
torios e a presenca de febre recorrente na auséncia de
infeccdo devem alertar para a possibilidade de doencas
autoinflamatorias. As doencas autoinflamatorias sistémi-
cas (DAIS) sdao um grupo de distUrbios causados por uma
desregulacao do sistema imunolégico inato. Uma das DAIS
monogénicas mais comuns associados a perda auditiva
sao as mutacdes do gene do receptor NOD-like (NLRP3),
condicao conhecida como doenca autoinflamatdria associ-
ada ao NLRP3 (DAI-NLRP3), anteriormente conhecida como
sindrome periddica associada a criopirina (CAPS). A sin-
drome de Muckle-Wells (MWS) é a forma intermediaria da
CAPS e pode desenvolver PANS progressiva, secundaria a
inflamacdo croénica do ouvido interno. A PANS na MWS fre-
quentemente progride rapidamente de déficits leves de tons
altos para surdez completa. A perda auditiva precoce afeta
principalmente as altas frequéncias > 6 kHz, reflete o padrao
caracteristico de alta sensibilidade das células ciliadas a
lesdes, como descrito em outras condigcdes sistémicas. O
realce coclear na ressonancia magnética com recuperacao
da inversao atenuada por fluidos (FLAIR-MRI) é mais fre-
quente em pacientes com perda auditiva, fornece alguns
conhecimentos sobre os mecanismos da PANS na MWS.>

Comprometimento nasal e dos seios paranasais

O envolvimento nasal na GPA esta presente em aproxima-
damente 42% dos pacientes. Outros sintomas associados
relacionados a atividade da GPA sédo inflamacao nasal, sinu-
site cronica e formacdo de crostas nasais com ou sem
rinorreia sanguinolenta.

A condrite nasal pode afetar até 15% dos pacientes com
PR. A inflamacao envolve a ponte nasal, causa dores nasais,
vermelhidao e edema, é menos acentuada do que nas ore-
lhas. A obstrucao nasal é rara. Tanto a PR quanto a GPA
podem progredir para danos permanentes, como a defor-
midade caracteristica do ‘‘nariz em sela’’ ou perfuracéo
septal.’

A GEPA é uma vasculite rara necrotizante associada ao
anticorpo anticitoplasma de neutréfilos (ANCA). A GEPA
€ caracterizada pela presenca de asma, pico de eosino-
filia no sangue e vasculite de pequenos vasos. Ha varias
manifestacdes nasais associadas a doenca, como sinusite
cronica, crostas nasais, rinite alérgica e polipose difusa
bilateral. A presenca dessas manifestacoes associadas a vas-
culite na bidpsia ou positividade de ANCA deve levantar a
suspeita de GEPA.

Envolvimento oral

A sindrome sicca é, de longe, a manifestacdo oral mais
frequente nas doencas autoimunes, esta presente em mais
de 95% dos pacientes com SS. A xerostomia pode levar a
problemas secundarios como candidiase oral, carie denta-
ria e doenca periodontal. Além disso, os sintomas de sicca
podem causar rouquidao e tosse nao produtiva. A paroti-
dite recorrente esta presente em 30-50% dos pacientes e é
caracterizada por um edema firme, difuso e nao doloroso.
E importante diferencia-la da parotidite juvenil recorrente,

na qual os anticorpos antinucleares (ANA) geralmente estao
ausentes.

A DB é uma vasculite sistémica que afeta vasos de tama-
nhos variaveis. E caracterizada por vérias manifestacdes
sistémicas, inclusive mucocutanea, artrite, vascular, neu-
rologica e gastrointestinal. A ulceracao oral recorrente é
o sintoma otorrinolaringologico mais frequente (95% dos
pacientes), é tipicamente mdultipla e de tamanho variavel
(2-20mm) e ocorre extensivamente na membrana bucal,
lingua, palato e orofaringe. As Ulceras sao classicamente
dolorosas, circundadas por eritema, e as maiores apresen-
tam cicatrizacdo com presenca de cicatriz. Seis ou mais
Ulceras recorrentes e dolorosas de tamanho variavel com
eritema circundante ocorrendo no palato mole ou orofaringe
devem aumentar a suspeita de DB."?

O envolvimento da mucosa no LES é caracterizado por
Ulceras orais. As lesdes classicas sao assintomaticas, ocor-
rem no palato duro e sdao caracterizadas por uma placa
esbranquicada com eritema no centro e estrias ceratoticas
na periferia da lesdo com areas de telangiectasia.’?

Envolvimento laringeo

A condrite laringea € um sintoma importante da PR e se
manifesta como dor acima da glandula tireoide e disfonia,
causa laringomalacia ou estenose nos casos mais graves. A
estenose hipoglotica, devido a inflamacao granulomatosa na
GPA, ocorre em 2 a 20% e € uma complicacao potencialmente
fatal e esta associada ao envolvimento sistémico. Dispneia,
alteracdes na voz e tosse sao os sintomas mais comuns e a
presenca de um estridor audivel esta presente na maioria
dos casos graves.'

A AR é uma doenca inflamatoria cronica caracterizada
por doenca inflamatoria articular simétrica que pode evo-
luir para dano articular e destruicao 6ssea. As manifestacoes
laringeas da AR incluem artrite da articulacao cricoaritenoi-
dea (AC) e nddulos reumatoides. Os sintomas de artrite na
AC na fase aguda sao frequentemente sensacao de pleni-
tude na garganta ou sensacéo de tensao, além de rouquidao,
odinofagia ou disfagia, bem como agravamento da dor ao
falar. A doenca cronica pode se manifestar por voz rouca e
estridor."?

Em resumo, as doencas reumaticas inflamatorias sao
doencas raras que se apresentam com um amplo espec-
tro de manifestacdes otorrinolaringolégicas. Um alto indice
de suspeita é necessario para o diagndstico oportuno.
Os otorrinolaringologistas tém um papel fundamental no
encaminhamento de pacientes com possiveis doencas infla-
matorias aos reumatologistas.
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