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Resumo

O Sindrome de Heerfordt, caracterizado por parésia facial, tumefagao
parotidea, uveite anterior e febre, ¢ uma forma rara de apresentagao de
sarcoidose, encontrada em apenas 0.3% dos doentes.

Apresentamos o caso de uma mulher de 49 anos, observada inicial-
mente por parésia facial (PF) periférica direita, grau IV/VI na escala de
House-Brackman, de instalacdo subita e com 24 horas de evolugao.
Mediante este quadro clinico, compativel com Paralisia de Bell, a do-
ente foi medicada com prednisolona (Img/Kg/dia). Apds dois dias, foi
solicitada observacdo por Otorrinolaringologia por PF contralateral.
Além da PF periférica bilateral, a anamnese e exame otoneuroldgico
nao revelaram outras alteragdes. O estudo analitico evidenciou um va-
lor proximo do limite superior da normalidade da enzima de conversao
da angiotensina ¢ a TC cranio-encefalica ndo mostrou quaisquer alte-

ragdes. Duas semanas depois, a doente desenvolveu tumefagao paroti-
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dea bilateral. Foi realizada uma biopsia aspirativa com agulha fina, cuja analise anatomopatoldgica mos-
trou granulomas ndo caseosos, tendo sido estabelecido o diagnostico de sarcoidose. Posteriomente, cerca
de nove meses mais tarde, a paciente recorreu ao Servigo de Urgéncia por uveite.

A sarcoidose ¢ uma doenca granulomatosa multissistémica de etiologia desconhecida, caracterizada pela
formacao de granulomas ndo caseosos nos orgdos afetados. Os pulmdes e os ganglios linfaticos intratora-
cicos sdo atingidos em mais de 90% dos casos. Sintomas e sinais envolvendo a cabeca e pescoco estdo
presentes em apenas 15% dos doentes. Desta forma, o reconhecimento de que manifestagdes clinicas co-
mo PF e tumefacao parotidea poderdo estar realcionadas com sarcoidose exige um elevado nivel de sus-

peicao.

Palavras chave: Sindrome de Heerfordt, sarcoidose, parésia facial periférica

Abstract

Heerfordt's syndrome, characterized by facial paresis (FP), parotid swelling, anterior uveitis and fever, is a
rare presentation form of sarcoidosis, found in only 0.3% of patients.

We present the case of a 49-year-old female, first observed for right-sided peripheral FP, grade IV/VI on
the House-Brackman scale, with a sudden onset 24 hours before. The diagnosis of Bell's Palsy was made
and the patient was started on prednisolone (1mg/kg/day). After 2 days, an Otorhinolaryngology evalua-
tion was requested because of contralateral FP. Aside from the bilateral peripheral FP, anamnesis and oto-
neurological examination revealed no other abnormalities. The analytical study showed a value of the an-
giotensin converting enzyme close to the superior normal limit; and the cranioencephalic CT scan was
normal. Two weeks later, the patient developed bilateral parotid swelling. A fine needle aspiration biopsy
was performed and the anatomopathological analysis showed non-caseous granulomas, confirming the
diagnosis of sarcoidosis. Nine months later, the patient went to the emergency department because of a
painful red eye episode, wich was confirmed to be an uveitis.

Sarcoidosis is a multisystemic granulomatous disease of unknown etiology, characterized by the formation
of non-caseous granulomas in the affected organs. The lungs and intrathoracic lymph nodes are affected in
more than 90% of the cases. Symptoms and signs involving the head and neck are present in only 15% of
the patients. Thus, the recognition that clinical manifestations such as FP and parotid swelling may corre-

spond to early manifestations of sarcoidosis requires a high degree of suspicion.

Keywords: Heerfordt's syndrome; sarcoidosis; peripheral facial paresis.

Introduccion

O Sindrome de Heerfordt (SH), caracterizado por parésia facial, tumefagdo parotidea, uveite anterior e fe-

bre, ¢ uma forma de apresentacdo rara de sarcoidose, encontrado em apenas 0.3% dos casos.1 O seu recon-
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hecimento ¢ importante pois permite estabelecer o diagnostico de sarcoidose e iniciar o tratamento apro-
priado precocemente.

A presencga da totalidade das manifestagdes clinicas referidas ndo se verifica em todos os casos. Pe-
lo contrario, a maioria dos doentes apresenta quadros incompletos relativamente ao sindrome originalmen-

te descrito. Este facto, aliado a raridade do SH, tornam o seu diagnostico desafiante.

Caso Clinico
Doente do sexo feminino, 49 anos, sem antecedentes pessoais relevantes, observada inicialmente por pa-

résia facial periférica (PFP) direita, grau IV/VI na escala de House-Brackman' (HB) e 24 na escala de
Sunnybrook (SB)? (20; 44; 0), de instalago subita com cerca de 24 horas de evolu¢do. Mediante a auséncia
de sintomas acompanhantes, assim como de outras alteragdes no exame objetivo, foi admitido o diagndsti-
co de Paralisia de Bell e iniciada terapéutica médica empirica com prednisolona (Img/Kg/dia) associada a
medidas de protec¢ao ocular e fisioterapia.

Dois dias depois foi solicitada observagao por Otorrinolaringologia por instalagdo de PFP contrala-
teral (Figura 1). Além da PFP bilateral, a anamnese e exame otoneurologico ndo revelaram alteragdes rele-
vantes, tendo sido iniciada investigacdo etiologica complementar. Excetuando um valor préximo do limite
superior da normalidade da enzima de conversao da angiotensina, as restantes analises laboratoriais: 1. he-
mograma, ionograma, velocidade de sedimentacdo, proteina C reactiva, serologia para Borrelia burgdor-
fery, IGRA (interferon gamma realease assay, 2. estudo imunoldgico (anticorpos anti-nucleares (ANA),
anticorpos anti-antigénios extraiveis do nucleo (ENA), anticorpos anti DNA de dupla hélice (ds-DNA) e
anticorpos anticitoplasma de neutrofilos (ANCA) e 3. a tomografia computorizada cranio-encefalica nao

mostraram quaisquer alteracdes. A ressonancia magnética do cranio mostrou hipertrofia das parotidas.

(Figura 2).

Figura 1: Parésia facial periférica bilateral grau IV na escala de House-Brackman: auséncia de mo-
vimento a nivel da fronte, encerramento incompleto dos olhos e parésia desfigurante do tergo inferior da

face.
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Figura 2: Ressonancia magnética do cranio mostrando hipertrofia parotidea bilateral.

Duas semanas apos o inicio da PFP, a doente desenvolveu tumefagao parotidea bilateral e edema
palpebral direito. Reconhecendo que o quadro clinico poderia corresponder ao SH, foi realizada uma biop-
sia aspirativa com agulha fina da glandula parétida direita cuja analise anatomopatologica mostrou granulo-
mas nao caseosos compativeis com o diagnostico de sarcoidose.

A doente foi referenciada a consulta de medicina fisica e de reabilitacdo, onde iniciou tratamentos
de fisioterapia e a consulta de Medicina Interna. Apds a realizagdo de estudo complementar para estadia-
mento da doenga, as Unicas alteracdes encontradas, além das referidas anteriormente, foram adenopatias
mediastinicas de reduzidas dimensdes correspondentes a um estadio radiografico grau I. Realizou provas de
fung¢do respiratoria que ndo revelaram alteragdes.

Nove meses depois do diagndtico de sarcodiose, a doente recorreu ao servigo de urgéncia por episo-
dio de olho vermelho doloroso, confirmando-se uveite. Foi tratada com prednisolona na dose de 1mg/Kg/
dia em esquema de reducdo progressiva com resolucdo completa do quadro ocular.

Atualmente estd medicada com prednisolona na dose de 5 mg/dia permanecendo assintomatica e
sem necessidade de imunossupressdo adicional.

Em relagdo a parésia facial periférica, verificou-se uma evolugao clinica favoravel, traduzida numa

melhoria significativa dos scores clinicos (HB: II; SB: 75).

Discussao

A sarcoidose ¢ uma doenga granulomatosa multissistémica de etiologia desconhecida, caracterizada pela
formacao de granulomas ndo caseosos nos orgao afetados. Os pulmdes e os ganglios linfaticos intratoraci-
cos sdo atingidos em mais de 90% dos casos, mas praticamente qualquer orgdo pode ser envolvido®.

Sintomas e sinais envolvendo a cabega e pescogo estdo presentes em apenas 15% dos doentes®. No
caso particular da tumefagdo parotidea, uni ou bilateral, estima-se que esta percentagem seja de apenas 6%
* Nos casos de SH, a confirmagio do diagnéstico de sarcoidose implica a analise histologica do tecido en-
volvido, sendo a citologia aspirativa com agulha fina desta glandula’,ou de um ganglio linfatico pré-

auricular®, 0 método de colheita mais frequentemente utilizado.
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Apenas 5% dos doentes com sarcoidose apresentam atingimento do sistema nervoso central’. No
caso dos pares cranianos, o nervo facial ¢ o mais frequentemente envolvido. A PFP estd presente em 25-
50% dos casos de SH, do ponto de vista patofisioldgico, pensa-se que esta esteja associada a fenomenos de
infiltragdo linfocitica perivascular e intraneural ou a existéncia de granulomas epineurais compressivos’.

O envolvimento ocular é mais comum e ocorre em 11 — 83% dos casos de sarcoidose® sendo a uvei-
te anterior a manifestagdo clinica mais frequente. A existéncia de edema palpebral como sinal associado ao
SH presente no caso clinico descrito, foi relatado anteriormente em apenas um case report .

O quadro clinico tipico de sarcoidose € caracterizado por tosse, dispneia, toracalgia, febre, perda de
peso, artralgias e eritema nodoso’. Desta forma, o reconhecimento de que sintomas e sinais como parésia
facial, tumefacdo parotidea e uveite anterior, caracteristicos do SH, poderao corresponder a manifestagdes

iniciais de sarcoidose ¢ importante e exige um elevado grau de suspeicao.
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