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Granulomatose de Wegener
evoluindo com paralisia
facial periférica bilateral 
Wegener’s Granulomatosis presenting with bilateral
facial nerve palsy 
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Resumo

A Granulomatose de Wegener (GW) é uma doença idiopática 
rara e imunologicamente mediada, caracterizada por aco-
meter as pequenas artérias dos tratos respiratórios superior 
e inferior e rins, provocando reação inflamatória, com necro-
se, formação de granuloma e vasculite, nesses órgãos. Em 
relação às manifestações otológicas, encontram-se as otites 
médias serosas, as otites médias crônicas, as disacusias 
neurossensoriais,vertigens, zumbido e paralisia facial. Esta 
última, é observada , em 8 a 10% dos casos, e pode ser 
ocasionada por acometimento granulomatoso do próprio 
nervo, por vasculite do seu vasa vasorum ou por invasão 
granulomatosa da orelha média. O diagnóstico se faz na 
análise da história clínica, pela positividade do C-ANCA e 
pela análise patológica dos órgãos acometidos, na qual o 
encontro da vasculite necrotizante se constitui no padrão-
ouro. As drogas imussupressoras se contituem na forma 
de tratamento e devem ser utilizadas precocemente. Os 
autores apresentam um caso de GW, que cursou com pa-
ralisia facial periférica bilateral. Trata-se de jovem, do sexo 
masculino, com história de emagrecimento, sinusite refra-
tária a tratamento clínico, hipoacusia bilateral e otorréia. O 
paciente apresentou C-ANCA positivo e, na biópsia de lesão 
em septo nasal, encontrou-se processo inflamatório, com 
sinais de vasculite. Instituiu-se tratamento com antibióticos 
e corticóides. Apesar de apresentar outras manifestações 
sistêmicas atípicas, o paciente evoluiu com melhora total do 
quadro de paralisia facial e parcial da hipoacusia.

Descritores: Granulomatose de Wegener, Hipoacusia, Pa-
ralisia Facial Bilateral

Abstract

Wegener’s Granulomatosis(WG) is a rare systemic idiophatic 
disease, immune-mediated, characterized by affecting small 
arteries of the upper and lower respiratory tract and of the 
kidneys, leading to inflammatory reaction with necrosis, 
formation of granuloma and vasculitis in these organs. In 
the ear, can be secretory otitis media, chronic otitis media, 
with tympanic membrane perforation, otorrhea, sensori-
neural hearing loss, vertigo, tinnitus and facial palsy. Facial 
paralysis is found in 8 to 10% of the cases and results 
from the vaso-vasorum vasculitis of the facial nerve, or the 
granulomatous invasion of the middle ear invasion, or the 
primary granulomatous damage to nerves or the combina-
tion of such factors. The golden standard for diagnosis of 
Wegener’s granulomatosis is the detection of necrotizing 
granulomatous vasculitis at the clinical pathology of the 
biopsied affected tissue. WG treatment is based on the use 
of immunosuppressing drugs. We describe and discuss a 
case of a young men, with lost weight, sinusitis refractory, 
sensorineural hearing loss and otorrhea. The patient presen-
ted positive c-ANCA and in the biopsy of nasal injury of sep-
tum, met process inflammatory, with vasculite signals. The 
treatment was made with antibiotics and glucocorticoids. 
Although to present other atypical systemics manifestations, 
the patient evolved with total improvement of the facial palsy 
and partial of the hearing loss. 

Keywords: Wegener’s Granulomatosis, Deafness,Bilateral 
Facial nerve palsy
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INTRODUÇÃO 

A Granulomatose de Wegener (GW) é uma vasculite gra-
nulomatosa necrotizante que afeta predominantemente 
vasos de pequeno e médio calibre. Geralmente as lesões 
ocorrem no trato respiratório superior, inferior e rins. A 
idade média do diagnóstico costuma estar entre 20 e 40 
anos e o sexo masculino é mais acometido. Outros órgãos 
como olhos, pele, sistema nervoso, musculoesquelético e 
trato gastrointestinal podem ser envolvidos. O diagnóstico 
de GW pode ser realizado se pelo menos 2 dos 4 crité-
rios seguintes estiverem presentes: inflamação oral ou na-
sal, achados anormais na radiografia de tórax, sedimento 
urinário anormal e inflamação granulomatosa em biópsia. 
Dentre os exames complementares, o anticorpo anticito
plasmático(cANCA) sugere atividade da doença, sendo 
altamente específico para GW (98%). O acometimento 
locorregional é comum e pode incluir manifestações oto-
lógicas,  podendo se apresentar como otite média serosa, 
otite média crônica supurativa, hipoacusia sensórioneural, 
vertigem, zumbido, paralisia facial unilateral e raramente 
paralisia facial bilateral.

Caso clinico

Paciente do sexo masculino, 30 anos, que há 2 meses vem 
apresentando queda do estado geral, hipoacusia progres-
siva bilateral , rinorréia, otorréia bilateral e paralisia facial 
periférica bilateral, House- Brackman grau 4. À otoscopia 
observava-se 
otorréia purulenta e membranas timpânicas espessadas. 
À rinoscopia foi evidenciado mucosa nasal hiperemiada, 
de aspecto rugoso e friável, com secreção amarelada. A 
Tomografia computadorizada dos seios da face mostrou 
sinais de pansinusopatia crônica e material com densi-
dade de partes moles iocupando as fossas nasais e me-
atos médios. Audiometria demonstrou anacusia à direita 
e disacusia mista de moderada a severa à esquerda; Im-
pedanciometria apresentou curva tipo B bilateralmente; 
A biópsia de septo e mucosa nasal revelou processo in-
flamatório em atividade com granulomas e sinais de vas-
culite. O paciente apresentou ainda outras manifestações 
atípicas como pseudotumor de órbita (figuras 1 e 2), pa-
quimeningite hipertrófica e parotidite. Foi iniciada antibio-
ticoterapia com ceftriaxone e posteriormente pulsoterapia 
mista (metilpredinisolona e ciclofosfamida), seguida de 
prednisona 60mg/dia e ciclofosfamida oral. Após 12 me-
ses de tratamento houve melhora importante do quadro, 
com remissão total da paralisia facial e parcial da hipoa-
cusia. Atualmente paciente se mantém estável, em trata-
mento de manutenção. 

Discussao

A GW pode afetar orelha externa, média e interna, causando 
disacusia condutiva, sensório neural ou mista. A orelha mé-

Figura 1 - Lesao expansiva intra orbitaria a esquerda

Figura 2 - Atrofia de cornetos nasais e lesao expansiva intra orbitaria a 
direita

dia é o local mais frequente de acometimento. A otite média 
serosa é a principal manifestação e pode estar associada à 
infecção ou obstrução da nasofaringe. A otite média crônica 
supurativa, muitas vezes, leva à suspeição da doença pelo 
seu caráter refratário ou recorrente e pode ser a primeira 
manifestação na doença limitada. A provável etiopatogenia 
envolve vasculite local, lesão por imunocomplexos, hidrop-
sia endolinfática e degeneração neuronal. No caso descrito, 
a hipoacusia apresentou-se de maneira rapidamente pro-
gressiva , cursando com anacusia e surdez profunda. Nos 
casos de hipoacusia progressiva, a GW deve ser incluída 
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no diagnóstico diferencial, especialmente quando a afecção 
da orelha média não responde aos tratamentos convencio-
nais. Paralisia facial é encontrada em 8 a 10% dos casos 
de GW e resulta de vasculite do vasa  vasorum do nervo 
facial, ou de invasão granulomatosa do tecido da orelha 
média, ou de lesão granulomatosa primária do nervo ou da 
combinação destes fatores. 
O acometimento do nervo facial é pouco relatado, sendo 
normalmente unilateral. O acometimento bilateral é extre-
mamente raro. 
Somente 24 casos de paralisia facial relacionadas a We-
gener foram descritos na literatura, sendo 22 unilateral e 2 
bilateral. A paralisia facial periférica geralmente é resultante 
como complicação da otite média na GW e o tratamento  
com imunossupressor parece ser mais efetivo que proce-
dimento cirúrgico. Quanto ao diagnóstico diferencial de 
paralisia facial bilateral encontram-se 

Doença de Lyme, hanseníase, sarcoidose, tuberculose, den-
tre outros. 
Pacientes em fases iniciais da GW relatam, na maioria das 
vezes, sintomas do trato respiratório superior. Rinite, sinu-
site, otite e epistaxe são manifestações iniciais na doença 
em 75% dos casos. A mucosa nasal é freqüentemente 
envolvida na GW, que, por sua localização anatômica, é 
de fácil acesso para biópsia. No caso relatado, a biópsia 
da mucosa nasal friável, juntamente com cANCA positivo, 
concluiu o diagnóstico de GW. 

Conclusao

O propósito deste trabalho é relatar um caso de Granuloma-
tose de Wegener que se iniciou com manifestação na orelha 
e nariz, apresentou evolução rapidamente progressiva e 
cursou com uma rara paralisia facial bilateral. 
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