SINDROME DE HEERFORDT.
A propdsito de um caso clinico.
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INTRODUGAO

A febre uveo-paroti-
dea foi descrita pela primei-
ra vez por Heerfordt em
1871.

Aparece com uma
frequéncia variavel nas
diferentes localizagdes geo-
graficas.

Segundo Leitner cons-
titui cerca de 10% de todas
as granulomatoses de célu-
las epitelidides. Wegner e
Wurm observaram-na em 11
de 172 casos de Sarcoidose
(6,4%) e Dufour e Bourquin
observaram-na em 5 de
40.000 doentes oftalmolégi-
cos num periodo de 10
anos.

Diz-se que aparece
com mais frequéncia nas
regides tropicais e muito
mais raramente nos climas
temperados.

Em virtude da escas-
sez e do real interesse que
este Sindrome representa
para o Otorrinolaringologista,
parece justificar-se a divul-
gacao deste caso clinico.

RESUMEN

La sarcoidosis es una enfermedad gra-
nulomatosa de etiologfa desconocida,
que en ciertos casos se puede presen-
tar bajo la forma de fiebre tiveo-paroti-
dea (sindrome de Heerfordt), constituido
por una triada sintomatica resultante de
la afectacién simultanea de las glandu-
las salivares y de la Uvea ocular anterior.

RESUMO

A Sarcoidose é uma doenga granulo-
matosa de etiologia desconhecida, que
em certos casos pode apresentar-se
sob a forma de fere uveo-parotidea
(Sindrome de Heerfordt), contituido por
una triada sintomética, resultante do
antingimento simultaneo das glandulas
salivares e da tvea ocular anterior.

SUMMARY

Sarcoidosis is a systemic granulama-
tous disease of undetermined etiology.
A Syndrome of fever, uveitis and sali-
vary glands enlargement, is known as
uveoparotid fever (Heerfordt's
Syndrome).

RESUMMEE

La Sarcoidose, est une affection gra-
nulomateuse multi-systémique d'etiolo-
gie unconnue. L'association fievre et
atteinte salivaire est designée habitue-
llement par Syndrome de Heerforat.

CASO CLINICO

M.P.C., 45 anos, sexo
feminino, natural de Santo
Tirso.

Consulta de O.R.L. -
queixandose-se de secura
intensa da boca e dos
olhos. (Proc. N2 4469C85).

HISTORIA CLIiNICA

Ha cerca de dois anos
aparecimento de lesdo der-
matolégica nasal, dores
articulares multiplas e hiper-
termia moderada. Medicada
com anti-inflamatérios,
tendo melhorado.

H4a cerca de oito
meses, agravamento da
lesdao dermatoldgica nasal,
inicio de xerostomia e dimi-
nuigdo da lacrimagéao.

Ha cerca de seis me-
ses aparecimento de tume-
facgdo parotidea bilateral.

EXAME OBJECTIVO

Tumefaccao paroti-
dea e submaxilar bilateral,
com aumento difuso das

49



glandulas, de consisténcia dura e indolor.
(Fig. 1).

Lesao dermatolégica do vestibulo nasal,
de aspecto eritematoso e infiltrante.

Les3o infiltrante de face interna do labio
inferior.

Restante exame objectivo: Normal.

Fig. 1. Doente M.C.P.M.
Na figura pode observar-se a presenca de tumefacgao paroti-
dea e submaxilar esquerdas

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Sindrome de Sjogrren.
Sarcoidose (Sindrome de Heerfordt).

Outros (Tuberculose, L.E.D., Leuce-
mias, Doenca de Hodgkin, etc.).

PLANO DE ESTUDO
1. Estudo Analitico:

Ureia, glicose, hemograma, velocidade
de sedimentagao, colesterol, trigliceridios,
proteinas totais, transaminases, doseamento
de imuno-globinas, célcio, fosfatase alcalina,
T3 e T4, FTA/ABS, RA teste, Hbs, ANA.

Estudo de coagulagao.
Exame sumario de urina.

2. Estudo Radioldgico:
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Teleradiografia do térax

RX das maos

RX dos seios perinasais

Sialografia parotidea.
3. Estudo Radioisotdpico:

Cintilograma das glandulas salivares.
4. Estudo Anatomo-Patoldgico

Foi efectuada exérese cirurgica da
lesdo do labio inferior e pedido exame anato-
mo-patoldgico.

5. Estudo oftalmologico:
Foi requisitada consulta de oftalmologia.
6. Outros estudos:
Baciloscopia
Prova da Tuberculina
Provas funcionais repiratérias
Electrocardiograma

RESULTADOS
1. Estudo Analitico
Todos os exames foram normais.

De salientar que o RA teste, ANA e
imuno-globulinas estao alterados na maioria
dos casos de Sindrome de Sjogreen.

2. Estudo Radiolégico
RX TORAX:

Fig. 2.

Teleradiografia do Torax, mostrando alargamento do mediasti-
no, sobretudo hilar, com identificagio de adenopatias e lesdes
micronodulares do parenquima. (Sarcoidose estadio 2).



Adenopatia hilar bilateral com padrao
reticulo-nodular nas bases, aspecto caracte-
ristico de sarcoidose no estadio Il. (Fig. 2).

SIALOGRAFIA PAROTIDEA

Integridade do sistema canalicular com
aumento difuso da glandula sem alteragoes
estruturais. (Fig. 3)

Fig. 3.
Sialografia Parotidea, mostrando integridade do sistema canalicu-
lar, com aumento difuso da glandula, sem alteragdes estruturais.

Os restante exames radioldgicos foram
normais.
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Fig. 4. Exame Radioisotopo (tec. 21)

Na figura, podem observar-se as curvas computorizadas de acti-
vidade/tempos referentes as glandulas parotideas, mostrando
marcada hipofungdo de ambas, apés estimulagao.

3. Estudo Radioisotopico:

Observagédo do cintilograma salivar e
curvas computorizadas de actividade/tempo,
mostra hipofuncionamento global de todas as
glandulas salivares. (Fig. 4).

4. Estudo Anatomo-Patoldgico:

O exame histolégico mostra muiltiplos
granulomas epitelidides sem necrose ou
caseificagao e escassas células de Langhans
- reacgdo sarcoidotica. (Fig. 5).

Fig. 5.

No exame histolégico, podem observar-se muiltiplos granulomas
epitelioides, sem necrose ou gaseificagao, e escassas células de
Langhans - Reacgéo sarcoidotica.

5. Estudo Oftalmolégico:

O exame oftalmolégico a biomicrosco-
pia, mostra a existéncia de precipitados que-
raticos em gordura de carneiro, num quadro
de iridociclite granulomatosa de acordo com
diagndstico clinico de Sindrome de Heerfordt.

(Fig. 6).

Fig. 6.
Exame Oftalmoldgico, & biomicroscopia com lampada de fenda,
mostrando precipitados queraticos em gordura de cameiro.
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6. Outros exames:
Baciloscopia: Negativa.
Prova de Tuberculina: Negativa (anergia).

Provas funcionais respiratorias:
Insuficiéncia respiratéria de tipo restrictivo.

Electrocardiograma: Normal.

DIAGNOSTICO:

Os resultados obtidos, apontam com
clareza o diagndstico de Sarcoidose (Rx
Pulmonar, Exame Anatomo-Patolégico,
Exame Oftalmolégico, Prova de Tuberculing,
por exemplo).

Né&o existe nenhum reslutado sugesti-
vo dos diagnésticos diferenciais equaciona-
dos.

A Sarcoidose, pode atingir as glandulas
salivares em cerca de 9% dos casos.
(Quadro I).

TERAPEUTICA

Prednisolona 40 mg/dia “per os” (20 mg
de 12/12 horas).

EVOLUGAO

A doente melhorou rapidamente com

desaparecimento das tumefacgées e lesdo
dermatoldgica nasal, recuperando também a
lacrimagéo e salivagéo.

COMENTARIO

O atingimento das glandulas salivares
por doengas multissistémicas, deve merecer
a melhor atengao do otorrinolaringologista.
Estamos convictos, que muitos casos rotula-
dos de “tumefacgbes inespecificas” das glan-
dulas salivares poderiam ser incluidos nestas
situagdes, caso fosse possivel dispor de
modo mais generalizado, dos recursos técni-
cos e humanos empregues no estudo desta
doente.

Alguns exames com interesse neste
caso, ndo foram efectuados por razées dife-
rentes.

A reaccao de Kvein e o doseamento de
lisozima plasmatica ndo se efectuaram por
impossibilidade técnica.

As bidpsias hepatica, sinovial e das
glandulas salivares major, ndo forma realiza-
das, porque razoes de ordem ética e profis-
sional nos impedem de utilizar exames invasi-
vos, numa doente em que o diagnéstico nos
parece suficientemente esclarecido.

Por altimo, um breve comentario &
terapéutica instituida.

Alguns autores defendem que os corti-
costeroides nao devem ser utilizados na

PERCENTAGEM DE ENVOLVIMENTO DOS TECIDOS ORGANICOS NA SARCOIDOSE

Estudo de 122 casos (Duane. 1983)

Pulmonar efou mediasdinico .......cccceeeuvveen..
OCUIAT ..ot eaeaeeesseeasennes

Quadro |
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Sarcoidose, que muitas vezes melhora sem
qualquer tratamento, sabendo-se ainda que
ap6s a corticoterapia, a doenga pode recru-
descer em formas mais violentas. No entanto,
no caso concreto desta doente, a eminéncia
da instalagao de lesdes graves do ponto de
vista oftalmolégico e pulmonar, levaram-nos a
optar pela terapéutica classica com predniso-
lona 40 mg/dia.

Os reslutados imediatos foram compen-
sadores, resta agora saber se a evolugédo do
tempo confirma a justeza da nossa opgéo.
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