UNIVERSIDADE
BEIRA INTERIOR

i

Paralisia Facial Periférica Recorrente —

Monografia

Inés Carvalho Pedreiras

Dissertacao para obtencao do Grau de Mestre em
Medicina

(mestrado integrado)

Orientadora: Professora Doutora Rafaela da Cruz Vieira Veloso Teles

Fevereiro 2024



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

Declaracao de Integridade

Eu, Inés Carvalho Pedreiras, que abaixo assino, estudante com o nimero de
inscricao 41759 do Mestrado Integrado em Medicina da Faculdade de Ciéncias da Saade,
declaro ter desenvolvido o presente trabalho e elaborado o presente texto em total

consonancia com o Codigo de Integridades da Universidade da Beira Interior.

Mais concretamente afirmo nao ter incorrido em qualquer das variedades de
Fraude Académica, e que aqui declaro conhecer, que em particular atendi a exigida
referenciacdo de frases, extratos, imagens e outras formas de trabalho intelectual, e

assumindo assim na integra as responsabilidades da autoria.

Universidade da Beira Interior, Covilha QE /03., / 3 0k

jiS C?Of\/o-l\'\b /\%JVO(OQ



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

Agradecimentos

Em primeiro lugar, gostaria de agradecer a Professora Doutora Rafaela da Cruz
Vieira Veloso Teles, por todo o apoio que me deu e pela disponibilidade demonstrada
durante a realizacao desta dissertacao.

Um grande obrigada aos meus pais, as minhas irmas e a minha avo. Vocés foram
sem duivida a minha maior fonte de apoio e ajuda em toda a minha vida. Obrigada pela
paciéncia, motivacao e por me terem dado sempre forca para continuar esta jornada, nao
seria a mesma coisa sem vocés. Vocés sao a minha maior fonte de inspiracao e de alegria.

Um obrigada a Ana Carolina Cunha e a Ana Jodo Carvalho, por terem estado
presentes desde o primeiro ano de medicina. Quero agradecer pelos momentos,
aventuras e risadas partilhadas. Tornaram a Covilha um lugar mais bonito.

Por ultimo, mas nao menos especial, um obrigada do fundo do cora¢iao ao André.
Obrigada por teres estado sempre 14 quando precisei, nos bons e maus momentos, pela
paciéncia, pela forca que me das todos os dias, e por me fazeres sempre uma pessoa

melhor.



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

Resumo

A paralisia facial periférica manifesta-se com uma fraqueza ou perda total da
mimica facial. Para além disso, alteracoes do paladar, salivacdo, lacrimejo e sensibilidade
ao som também podem estar presentes na clinica. A sua causa mais comum é a paralisia
de Bell. A recorréncia da paralisia facial periférica é uma patologia rara, que, no entanto,
possui um vasto quadro de possiveis etiologias. Infelizmente, atualmente nao existem
muitos dados/relatos sobre a paralisia facial periférica recorrente, bem como orientacoes
sobre a avaliacao clinica e exames auxiliares de diagnostico que devem ser realizados
nessa situacao.

Com esta monografia, pretende-se reunir informacdo sobre as diferentes
etiologias que podem cursar com paralisia facial periférica recorrente, focando-se nos
sintomas, exames complementares de diagndstico e tratamentos possiveis.

Para a realizacdo desta dissertacao, recorreu-se maioritariamente ao motor de
pesquisa PubMed para a recolha de artigos relevantes. Para além da Pubmed, utilizaram-
se livros e outros motores de pesquisa, como o Google Scholar e Elsevier, de forma a
complementar a informacao analisada.

Através da analise dos case reports e estudos apresentados, em conjunto com a
teoria estudada, verificou-se que a realizacdo de uma boa historia clinica, incluindo
uma avaliacao por aparelhos e sistemas, e um exame objetivo detalhado é fundamental
na abordagem de um doente com paralisia facial periférica recorrente. Para além disso,
é essencial a realizacdo de uma investigacdo mais exaustiva com recurso a exames
complementares de diagndstico, nomeadamente exames imagiologicos, estudo analitico
completo (incluindo o perfil autoimune; funcao renal, hepética e tiroideia) e despiste
serologico de infecOes bacterianas e viricas a nivel sérico e do liquido cefalorraquidiano,
de forma a clarificar a etiologia da causa recorrente da paralisia facial periférica.

E também possivel constatar que a grande maioria dos primeiros episodios da
paralisia facial foram mal interpretados como sendo Paralisia de Bell. Desta forma, é
necessario que os profissionais de saide tenham um elevado indice de suspeicao para
certas etiologias perante uma paralisia facial periférica recorrente, pois s6 assim poderao
fazer um estudo adequado e um diagnostico assertivo, de forma a proporcionar o correto

tratamento da patologia.

Palavras-chave

Nervo Facial; Paralisia Facial; Paralisia Facial Periférica; Paralisia Facial Periférica

Recorrente
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Abstract

Peripheral facial palsy manifests itself with weakness or total loss of facial mimic.
In addition, changes in taste, salivation, lacrimation and sensitivity to sound may also be
present in the clinic. It’s most common cause is Bell's palsy. The recurrence of peripheral
facial palsy is a rare pathology, however it has a wide range of possible etiologies.
Unfortunately, there are currently not many data/reports on recurrent peripheral facial
palsy, as well as guidelines on the clinical evaluation and auxiliary diagnostic exams that
should be performed in this situation.

The aim of this monograph is to gather information on the different etiologies
that can occur with recurrent peripheral facial palsy, focusing on symptoms,
complementary diagnostic exams and possible treatments.

For this dissertation, the PubMed search engine was used as the main source of
relevant articles. In addition to PubMed, books and other search engines, such as Google
Scholar and Elsevier, were used to complement the information analyzed.

By analyzing the case reports and studies presented, together with the studied
theory, it was found that a good clinical history, including an assessment by systems, and
a detailed physical examination are fundamental when approaching a patient with
recurrent peripheral facial palsy. Besides that, it is important to carry out a more
exhaustive investigation using complementary diagnostic exams, namely imaging
exams, a complete analytical study (including the autoimmune profile; renal, hepatic and
thyroid function) and serological screening for bacterial and viral infections in the serum
and cerebrospinal fluid, with the aim of clarifying the etiology of the recurrent cause of
peripheral facial palsy.

It can also be seen that the vast majority of first episodes of facial palsy were
misinterpreted as Bell's palsy. Thus, it is necessary for health professionals to have a high
suspicion for certain etiologies when faced with recurrent peripheral facial palsy, because
only then it will be possible to make an appropriate study and an assertive diagnosis, in

order to make a correct treatment for the pathology.

Keywords

Facial Nerve; Facial Palsy; Peripheral Facial Palsy; Recurrent Peripheral Facial Palsy
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Introducao

A causa mais comum de paralisia facial periférica (PFP) é a paralisia de Bell (PB),
de causa idiopatica, tanto no adulto como na crianca. (1,2) A PFP cursa com uma
fraqueza ou uma perda total da mimica facial do lado em que o nervo facial (NF) esta
afetado. (3,4) Além disso, o doente também pode apresentar anomalias relativas ao
paladar, lacrimejo, salivacdo e sensibilidade do som. (4) Esta paralisia acaba por
provocar uma incapacidade motora que pode ser devastadora para o doente. (3) A secura
da cornea, os danos irreversiveis no NF e o crescimento anormal das fibras nervosas que
provocam sincinésias sao algumas das complicacoes que os doentes com PB podem
apresentar. (4)

Para o diagnostico da PFP é fundamental os dados epidemiologicos locais, uma
histéria clinica completa, e um exame fisico detalhado. (5) Através desta informacao
podemos saber se a paralisia se deve a uma causa central ou periférica (vide capitulo 2.1),
pedindo ao doente para, por exemplo, sorrir, fechar os olhos e levantar as sobrancelhas.
(6)

Toda a face deve ser avaliada quanto a mobilidade e assimetria através de certas
escalas, como por exemplo a escala House-Brackmann (HB). Quando se estiver perante
um caso de agravamento ou mé progressao, sem melhorias apdés 2 meses, ou de
recorréncia deve-se realizar exames de imagem. Além disso, os exames de imagem
também sao indicados quando é necessario avaliar massas tumorais encontradas no
exame fisico. (5) Assim, podemos encontrar certos achados que possam ser especificos
de uma dada patologia, evitando, desta forma, erros no diagnéstico. Est4d documentada
uma taxa de erro de diagnostico de 10,8% nos centros de referéncia especializados. (4)

O tratamento mais adequado para a PFP vai depender da causa da paralisia. (6)

Atualmente, nao existem muitos dados/relatos sobre a paralisia facial periférica
recorrente (PFPR), até porque é uma patologia rara e representa 4%-7% de todos os casos
de paralisia facial. (7—9)

A PFPR apresenta um quadro vasto de possiveis causas, como: causas genéticas,
tumores intracranianos, tumor/inflamacao da glandula parotida, otite média recorrente,
traumatismo craniano, esclerose multipla (EM), sarcoidose, doenca de Lyme,
tuberculose, HIV, Sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR), barotrauma, hipertensao
maligna, deiscéncia do canal facial, sindrome de Behcet, sindrome de Ramsay-Hunt e
neuroma acustico. (1,10-14) E de extrema relevancia que, perante uma PFPR, se tenha
um elevado indice de suspeicao para certas patologias mencionadas anteriormente, visto
que a paralisia pode nao ser a primeira manifestacao tipica da patologia ou porque

existem associadas diversas manifestacoes clinicas inespecificas. (15,16)
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A elaboracdo desta monografia tem como objetivo reunir informacio sobre a

etiologia, as principais manifestagoes clinicas de cada causa e o tratamento da PFPR.
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Metodologia

Para a realizacdo desta monografia, o principal motor de busca utilizado foi a
PubMed. Os termos usados nesta pesquisa foram os seguintes: ("Facial
Paralysis"[Mesh]) AND ("Recurrence"[Mesh]). Além disso, na elaboracio desta
monografia, foram tidos em conta artigos da lingua portuguesa e inglesa. De modo a
englobar um maior nimero de artigos recolhidos, esta pesquisa foi limitada a
publicacgoes realizadas nos ultimos 15 anos (entre 2008 e 2023).

No seguimento desta pesquisa, com base nos filtros anteriormente referidos,
foram obtidos 69 resultados, sendo estes principalmente Case Reports. Contudo, destes
69 resultados, foram apenas considerados artigos de acordo com a sua relevancia,
através da analise dos respetivos titulos e resumos.

Para complementar a informacdo analisada, também se utilizaram livros
atualizados da especialidade de ORL e outros motores de pesquisa, nomeadamente o

Google Scholar e o Elsevier.
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1. Anatomia do nervo facial

O NF, também conhecido como o sétimo nervo craniano, € constituido por uma
raiz motora e uma raiz sensitiva/parassimpatica (nervo intermédio). (17) Este nervo
desempenha variadas func¢oes, principalmente a nivel motor, mas também a nivel
sensitivo e secretor. (18)

O NF tem origem em quatro nucleos, sendo estes: nucleo facial (motor), nacleo
salivatorio superior (parassimpatico), ntcleo solitario (paladar) e o ntcleo espinhal do

nervo trigémeo (sensorial somatico). (19)
1.1 Fibras do nervo facial

As fibras motoras branquiais, também denominadas como fibras eferentes
viscerais especiais, encarregam-se do controlo dos musculos da expressao facial, do
musculo estapédio, do musculo estilo-hiéideo e do ventre posterior do musculo
digastrico. (20)

A inervacdo parassimpatica da glandula sublingual e submandibular é
estabelecida pelas fibras eferentes autonémicas, através do nervo corda do timpano. Para
além disso, as fibras eferentes autonémicas também inervam as glandulas lacrimais e
seromucinosas nasais, através do nervo petroso superficial maior. (20)

As fibras aferentes sensoriais especiais fornecem informagao dos dois tergos
anteriores da lingua, do palato e da fossa tonsilar, através do nervo corda do timpano e
do nervo petroso superficial maior. Por outro lado, as fibras aferentes sensoriais gerais,
fornecem, principalmente, informacao sobre a sensac¢do cutanea do canal auditivo

externo e a concha auricular. (20)
1.2 Segmentos do nervo facial

O NF pode ser dividido em seis segmentos: intracraniano; meatal; labirintico;
timpanico; mastbdideo e extracraniano. (21) Podemos observar o percurso destes
segmentos na Figura 1.

No segmento intracraniano, a raiz motora do NF e o nervo intermédio entram no
meato auditivo interno (MAI), juntamente com o nervo vestibulococlear. (20,21)

O segmento meatal é o percurso das raizes do NF no MAI. (21) Apés o meato,

entram no canal facial, também referido como Aqueduto de Fal6pio, onde ocorre a uniao
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entre a raiz motora e o nervo intermédio. (18) E de referir que a entrada do canal facial é
a porcao mais estreita do canal. (18,21)

O canal facial transporta o NF a partir do MAI até ao forame estilomastoideo e
engloba trés segmentos, sendo estes o labirintico, o timpanico e o mastoéideo. (18,20)

O segmento labirintico prolonga-se desde a entrada do canal facial até ao ganglio
geniculado. Neste local, o NF forma o nervo petroso maior que se projeta para o ganglio
pterigopalatino e, por fim, para as glandulas lacrimais e mucosa nasal. (20,21)

O segmento timpanico percorre o osso temporal, desde o ganglio geniculado até
a eminéncia piramidal. (20)

O segmento mastbideo percorre a mastoide e termina no forame estilomastoéideo.
(21) Neste segmento, o NF d4 origem a um nervo que inerva o musculo estapédico
(amortece os sons), ao ramo sensorial geral do NF e a corda do timpano. A corda do
timpano atravessa o ouvido médio e une-se ao nervo lingual. (20)

No segmento extracraniano, o nervo sai pelo forame estilomasto6ideo e divide-se
em varios ramos. Antes de entrar na glandula paroétida, o NF origina o ramo auricular
posterior, o ramo digéstrico e o ramo estilo-hiéideo. (20) O nervo que atravessa a
glandula paro6tida forma um plexo intraparotideo, que da origem a cinco ramos terminais
que acabam por suprir os musculos. Estes ramos terminais sao os: temporal; zigomatico;

bucal; marginal da mandibula e cervical. (17)

Motor root of facial nerve Sensory root
(nervus intermedius)
Cisternal segment

Geniculate ganglion —Internal acoustic

meatus (IAM)

Tympanic
segment

eatal and
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segments

Mastoid = WAL \ Nl
R e . N e NS ‘
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foramen :
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[ Meatal and , Z\
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Figura 1: Segmentos do nervo facial (20)
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1.3 Lesoes do nervo facial

E fundamental perceber a anatomia do NF, pois as alteracdes encontradas
durante a investigacdo da paralisia facial ajudam-nos a identificar qual o segmento
afetado. (18)

As lesoes do NF que se localizam perto do tronco cerebral, ou até mesmo numa
regido proximal do ganglio geniculado, provocam perda da fun¢do motora, gustativa e
secretora do NF. (17)

Caso a lesdo esteja no ouvido médio, observa-se a perda do paladar nos dois
tercos anteriores da lingua ipsilateral. Por outro lado, se a lesdao estiver no nervo que
inerva o musculo estapédico, verifica-se uma hiperacusia / perda do reflexo estapédico
ipsilateral. Além disso, leses no MAI também podem afetar o nervo vestibulococlear,
causando, desta forma, sintomas auditivos e vestibulares (como surdez, zumbido e
tonturas). (22)

Por fim, as lesGes perto do forame estilomastbideo causam apenas paralisia facial,

pois comprometem unicamente a fun¢ao motora. (17)



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

2.Paralisia facial

2.1 Diagnéstico diferencial entre paralisia facial

periférica e central

A PFP corresponde a uma lesdo no neurénio motor inferior, ou seja, esta lesao
pode localizar-se entre o ntcleo facial e os seus ramos terminais. (5,18) Por outro lado, a
paralisia facial central (PFC) resulta de uma lesao das vias supranucleares. (18)

O nucleo facial recebe informacdo do cortex motor cerebral pelos tratos
corticobulbares descendentes contralateral e ipsilateral, ou seja, recebe a informacao dos
dois hemisférios. De uma maneira simplista, podemos dividir o nicleo facial em duas
partes: parte superior e inferior. A parte superior do ntucleo facial recebe o trato
corticobulbar dos dois hemisférios que, por sua vez, transmite fibras contralaterais e
ipsilaterais para o andar superior da face. A parte inferior do nicleo facial apenas recebe
informacdo do trato corticobulbar contralateral e, consequentemente, envia fibras

contralaterais para o andar inferior da face. (20) (Figura 2)

Cortex motot

Feixe
corticobulbar

Nicleo
do facial

% ¥

Figura 2: Distribuicao dos nervos pelo andar superior e inferior da face (23)

O exame objetivo é um passo essencial no diagnostico diferencial entre a PFP e a

PFC, pois numa lesdo a nivel supranuclear (PFC) é possivel observar uma preservagao
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do andar superior da face do lado afetado. Enquanto que, numa lesao ap6s o nucleo facial
(PFP) verifica-se uma paralisia muscular em todos os andares da face do lado
afetado.(5,20,23) Para além da inspecdo da face durante o repouso, movimentos
voluntarios e emocionais, € também necessario avaliar/inspecionar os ouvidos, o nariz e
a garganta para procurar sinais que nos ajudem no diagnéstico etiolégico. E bastante
importante também realizar um exame fisico a glandula parotida, visto que certas lesoes
dos ramos terminais apos a passagem da glandula podem simular uma PFC, com a

preservacao do andar superior da face. (5)
2.2 Grau de paralisia - Escalas

Os instrumentos de classificacdo da paralisia do NF possibilitam uma melhor
comunicacao e comparac¢ao dos achados clinicos entre os profissionais de satde, para
além de ajudarem a comparar as alteracoes que ocorreram durante a evolucao clinica.
(24)

E possivel avaliar clinicamente e medir o grau de envolvimento da PFP, através
de varios métodos subjetivos e objetivos. O método subjetivo mais utilizado é a escala de
HB. (5,25)

Notavelmente, os sistemas de classificacdo subjetivos acabam por ser os mais
vezes aplicados, uma vez que os sistemas que utilizam tecnologia quantitativa nao estao
amplamente disponiveis e apresentam um maior custo. Contudo, é essencial perceber
que estes métodos subjetivos apresentam limitacoes, devido a sua natureza subjetiva,
pois por exemplo, a aplicacao destas escalas depende da interpretacao dos profissionais
de satde e da sua experiéncia clinica face a patologia em causa. (24,25) No entanto,
demonstrou-se que as escalas de Chevalier e de HB sdo excelentes instrumentos para a
classificacao da paralisia facial, sendo, desta forma, fundamentais na préatica clinica. (25)

Na escala de HB (Tabela 1), a avaliacdo da face ocorre tanto em repouso, como
em movimento, e baseia-se na analise de trés regides, sendo estas a testa, o olho e a boca.

(25)

Tabela 1: Escala de House-Brackmann (Traduzido de (5,25))

Glll'a Descricao Repouso Movimento
I Normal Simetria Fungao facial normal
- Testa: fungdo moderada a boa
I Disfuncao leve Simetria e tobnus normal - Olho: fechamento completo com esforgo

minimo
- Boca: Ligeira assimetria

10
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- Testa: movimento ligeiro a moderado
111 Disfun¢ao moderada Simetria e tonus normal - Olho: fechamento completo com esforgo
- Boca: ligeira fraqueza com esfor¢co maximo

- Testa: nenhum
Simetria e tonus normal - Olho: fechamento incompleto
- Boca: Assimetria com esfor¢o méximo

Disfuncdo moderada a
severa

- Testa: nenhum
A% Disfuncio severa Assimetria - Olho: fechamento incompleto
- Boca: ligeiro movimento

VI Paralisia total Assimetria Sem movimento

Apesar da escala HB ser a mais utilizada, nestes ultimos anos o sistema de
classificacao facial Sunnybrook e o eFACE tém vindo a ganhar importancia. (26)

O sistema de classificacdo Sunnybrook (Tabela 2) corresponde a avaliacdo da
simetria facial em repouso e durante os movimentos faciais, comparando sempre com o
lado normal. Além disso, este sistema avalia também a sincinesia. Esta escala, para além
de ser reprodutivel por apresentar uma baixa variabilidade entre os profissionais, possui
diversas vantagens, como: analisa cada territorio do NF, avalia a simetria em repouso e
durante os movimentos voluntarios e, por ultimo, tem em conta o grau de contracao

muscular involuntaria associado a cada expressao. (24)

Tabela 2: Sistema de classificacdo facial Sunnybrook (Traduzido de (27))

Simetria em repouso Simetria em movimentos voluntarios Sincinesia
Olho Sem Movi- Excursao Moviment Movimen Nenhu- Mode-
. enhu- . . ode
movi- mento modera- o quase -to Ligeira Severa
Normal 0 L ma rada
Estreito 1 mento ligeiro da completo completo
. . ) Largo 1 Ruga ) 5 . . ) ) 3
Cirurgia da palpebra1 3, testa B} 4
Verificar (prega nasolbial) ~ fecho
Normal o Suave 1 2 3 4 5 1 2 3 4
do olho
Ausente 2
Menos pronunciada1  SOITISO
Mais pronunciada1 deboca 1 2 3 4 5 1 2 3 4
aberta
Boca
Normal o fosmar 1 2 3 4 5 1 2 3 4
g
Canto descaido 1
Canto puxado para  franzir
cima/fora 1 0s 1 2 3 4 5 1 2 3 4
labios
Pontuacao da simetria em ~ . L. ~ T
Pontuag¢ao dos movimentos voluntarios Pontuagao da sincinesia

repouso

Vx4-Rx5-S = Pontuacao composta
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3.Paralisia facial periférica recorrente
3.1 Epidemiologia

A causa mais comum da PFP ¢é a PFP idiopatica, sendo responsavel por 51% de
todas as paralisias faciais unilaterais. (1) Nos doentes pediatricos, a maioria das
paralisias faciais também se deve a paralisia facial idiopatica. (2)

Uma elevada percentagem de PFP idiopatica (por volta de 85%) acaba por
resolver-se espontaneamente num espaco de 3 semanas, ao passo que, 10-15% sofrem
uma recidiva num periodo de 10 anos. (1,28,29) Estes ataques recorrentes tanto podem
ser ipsilaterais como contralaterais ao episédio anterior. (28)

A PFPR nao é comum, representando 5,7%-11,9% de todos os casos de paralisia
facial. (14) Importante realcar também que a PFPR ocorre em 6% das criancas com PFP
idiopatica. (30)

Os pacientes pediatricos, em comparacdo com os adultos, apresentam uma

menor frequéncia de paralisia facial (6-12 por 100 000 casos vs 25 por 100 000 €asos).

(2)

3.2 Etiologia

Existem diversas possiveis etiologias para a PFPR. Além das causas mencionadas
na Tabela 3, e ap6s a leitura de varios artigos, também podemos acrescentar outras
possiveis causas, como: traumatismo craniano (10), tuberculose (10), adenomas e
paragangliomas do ouvido médio (8,31); quisto do NF (1); van buchem (32); deiscéncia
do canal facial (33); barotrauma (mergulho e mudancas de altitude) (11), dolicoectasia
vertebrobasilar (DVB) (34); febre mediterranea familiar (FMF) (30) e sindrome de Eagle
(35).

A pressao sobre o NF pode explicar a recorréncia da paralisia facial em certas
causas, como: na otite média aguda, onde pode haver pressao sobre o nervo devido a
inflamacao/edema; perante um colesteatoma, que pode causar um efeito de massa; em
situacoes de mudancas de altitude ou mergulho, onde acontece um aumento da pressao
do ouvido médio. (11)

E importante realcar também que, quando uma paralisia facial sofre recorréncia
ou afeta os dois lados da face, é pouco provavel que estejamos perante uma causa
idiopatica. (29) Deste modo, a ocorréncia de duas recidivas num doente com PB é raro,

tanto que mais de quatro recidivas é ainda mais raro. (9)
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Tabela 3: Causas da paralisia facial periférica recorrente (traduzido de (30))

Idiopatica (paralisia de Bell recorrente)
Genética
Paralisia facial periférica recorrente familiar
Sindrome de Melkersson-Rosenthal
Compressao do nervo
Tumores compressivos intracanianos
Leucemia
Linfoma
Neurinoma facial*
Displasia fibrosa do osso temporal*
Osteopetrose*
Procedimentos dentarios*
Infecciosa
Otite média recorrente
Parotidite recorrente
Doenca de Lyme
Infecdo por mycoplasma
Sindrome de Ramsey Hunt
Infegdo pelo virus da imunodeficiéncia humana*
Inflamatéria
Doenca celiaca
Sarcoidose
Doenca de Behget
Lapus eritematoso sistémico*
Diabetes mellitus
Paralisia do nervo facial recorrente associada a anticorpos anti-GQ1b de imunoglobulina
G*
Esclerose multipla*
Vascular
Hipertensao
Enxaqueca
Outras
Neuropatia hereditaria com tendéncia para paralisia por pressao*
Plasmaferese na sindrome de Guillian-Barré*
Gravidez

* Relatos de casos e, portanto, podem ser coincidentes

3.2.1 Paralisia de Bell

A PB ndo possui causas conhecidas, contudo, a sua etiologia e o seu tratamento
ainda sdo temas controversos. Tem se questionado a sua etiologia, perante a existéncia
de relatorios sobre a presenca de ADN do virus Herpes simplex (HSV) no fluido
endoneural do NF em doentes com PB. (28,29) Logo, é possivel que seja devido a uma
etiologia viral, muito provavelmente devido ao HSV, que, consequentemente, pode
causar edema e desmielinizacao inflamatoria. (28)

Apesar da causa idiopética ser pouco provavel nas paralisias faciais recorrentes,
nao deixa de ser uma possivel causa para a recorréncia, até porque nenhuma causa

costuma ser encontrada em 84% dos casos de paralisia facial recorrente, segundo um
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estudo realizado. Porém, é extremamente necessario procurar sempre por uma causa.
(29) Através do case report de Oosterveer et al. (29) é possivel observar a afirmacao
anterior, visto que, apos se ter realizado uma investigacao extensa nos dois doentes, nao
foi possivel encontrar uma causa subjacente para a ocorréncia da PFPR. (29)

Ja foram documentados casos de PB recorrente durante a gravidez. (28,36) A
hipertensao também pode causar paralisia facial, através dos seguintes mecanismos:
compressao direta do vaso dilatado, edema ou hemorragia no canal facial. Sendo assim,
a gravidez, a hipertensdo e a diabetes mellitus sdo considerados fatores de risco para a
recorréncia da paralisia facial. (28)

Segundo Cirpaciu D et al. (37), a paralisia facial idiopatica recorrente é
diagnosticada mais frequentemente em jovens do sexo feminino, e que a recidiva na
maioria dos casos acontecia nos 2 anos a seguir ao episodio inicial. Logo, concluiram que
é essencial um seguimento durante pelo menos dois anos ap6s o primeiro episodio de
PB, particularmente nas criancas. (37,38) Este acompanhamento serve para monitorizar
possiveis recorréncias e também para detetar novos achados que possam apontar para
outros diagnosticos. (38) Além disso, no estudo Karalok et al.(39), os ataques recorrentes
ocorreram em seis anos desde o episédio inicial, logo é fundamental que os doentes
diagnosticados com PB tenham um acompanhamento a longo prazo. (39)

Existem relatos que o envolvimento do NF esquerdo nos pacientes com PB tém
uma maior propensao para a recidiva, contudo, a literatura mostra um envolvimento

semelhante de ambos os lados. (28)
3.2.2 Neoplasias

O envolvimento neoplésico do NF, que inclui principalmente neuromas faciais e
schwannomas, é responsavel por até 5% das paralisias. (1)

O neuroblastoma metastatico ndo atinge o osso temporal frequentemente. Do
mesmo modo, este tumor apresenta-se como uma causa rara de paralisia facial
recorrente. E importante destacar que o neuroblastoma surge da medula suprarrenal ou
da crista neural dos ganglios simpaticos, apresentando uma evolucao clinica variavel.
(40)

Os tumores glandulares costumam situar-se mais frequentemente no canal
auditivo externo e nao tanto no ouvido médio. (41) O adenoma do ouvido médio nao é
muito frequente e € uma neoplasia benigna, tendo origem no epitélio da mucosa do
ouvido médio. (8,41)

O adenoma do ouvido médio nao tem predominancia sexual, no entanto, costuma

afetar doentes entre os 20 e 80 anos de idade (idade média 45 anos). E importante
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também destacar que, no estudo Shishido et al. (42), as pessoas com o adenoma do
ouvido médio associado a paralisia facial, eram maioritariamente do sexo masculino e a
faixa etaria era igual a mencionada anteriormente. (42) A paralisia facial é uma
manifestacdo bastante rara desta patologia. (42) Uma possivel explicacdo desta
manifestacdo clinica é a compressao, a inflamacgao e o edema do NF que o adenoma

provoca. (8,42)
3.2.3 Quisto do nervo facial

Um quisto do NF também pode ser uma possivel causa na recorréncia da paralisia
facial. Apesar de ser uma etiologia rara, nao devemos descartar esta causa, especialmente
quando nao é possivel identificar uma explicacdo para a recorréncia da paralisia facial.

(1)
3.2.4 Esclerose multipla

A EM pode ser também uma possivel causa de recorréncia. (15) A EM é uma
patologia autoimune crénica, de atingimento multifocal do sistema nervoso central
(SNC), caracterizada por lesdes desmielinizantes inflamatoérias que ao longo do tempo
vao provocar uma incapacidade irreversivel. Esta doenca costuma ter inicio em
individuos adultos/jovens. (15,43)

Apesar desta patologia afetar sobretudo o SNC, ji foi demonstrado em certos
estudos que a EM pode também afetar o sistema nervoso periférico (SNP) em certos
doentes. (15)

A prevaléncia da paralisia facial em doentes com EM ocorre variavelmente entre
2,6%-52%. E também importante termos a nocdo que, apesar de raro, a paralisia facial
pode apresentar-se como uma primeira manifestacio de EM, de acordo com uma
prevaléncia de 1%-4,8%. Sendo assim, os profissionais de satide também devem
considerar a EM como uma possivel causa de paralisia facial, de modo a evitar possiveis

erros de diagnostico. (15)
3.2.5 Doenca celiaca

Apesar de a PFPR nao ser ainda reconhecida como uma possivel manifestacao na
doenca celiaca (DC), podemos suspeitar de DC em casos de PFPR sem nenhuma causa

aparente. Existem estudos que apoiam a correlacao destas duas patologias. Além disso,
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na DC ja se observaram manifestacoes neurologicas, como por exemplo, uma neuropatia
periférica. (44)

Atualmente, nao existe uma explicagcao para associacao destas duas patologias,
contudo existem algumas teorias. Alguns autores sugerem que a insuficiéncia
nutricional, a autoimunidade coexistente ou a existéncia de anticorpos para os
gangliosideos do NF possam afetar o NF na DC. Além disso, ha estudos que evidenciam
uma melhoria dos sintomas neurolégicos apds a implementa¢ao de uma dieta sem gltten

nos pacientes que tinham DC e presenca de sintomas neurolégicos. (44)

3.2.6 Sindrome de Melkersson-Rosenthal

A SMR é uma doenca granulomatosa neuro-mucocutanea e nao necrotizante.
(10,45) O diagnostico é confirmado pelo exame histopatologico, quando presente
granulomas nao caseosos. Porém, a auséncia deste achado histopatolégico nao exclui a
SMR, uma vez que numa fase inicial da doenca estes granulomas podem nao estar
presentes. (38)

E uma patologia rara, com uma incidéncia de 0,02%-0,08%, e até ao momento
nao apresenta uma causa conhecida. (10,38,45) Em termos de etiologia da PFP, a SMR
tem uma menor incidéncia comparativamente com a PB, no entanto a SMR apresenta
uma maior taxa de recorréncia. (46) No estudo Sun et al. (47) conseguimos ver que na
SMR a tendéncia para recorréncia é maior, visto que 75% dos doentes tiveram
recorréncia da paralisia facial, enquanto que na PB foi apenas 10,2%. (47)

Existem algumas teorias para explicar a fisiopatologia desta sindrome, em que
fatores autoimunes, alérgicos, infecciosos e genéticos estariam envolvidos. (10,48,49)
Relativamente a etiologia genética, é proposta uma transmissao autossdémica dominante
com uma penetrancia variavel. (48) Contudo, segundo o estudo Sun et al. (47) € sugerido
que a paralisia facial na SMR tem provavelmente uma heranca autossémica recessiva.
(47) Quanto a possivel origem alérgica, existem documentados casos de
hipersensibilidade a certos aditivos alimentares e cobalto. Para além disso, 14%-60% dos
doentes com esta sindrome apresentam atopia. E sugerida uma possivel causa infecciosa,
devido a associacao desta sindrome com a infecao por HSV e toxoplasmose. Fatores
autoimunes foram propostos, pois existe uma associacao da SMR com a doenca de Crohn
e sarcoidose, ou seja, com doencas inflamatorias. (48)

Segundo o estudo Sun et al. (47) observou-se que a SMR associada a paralisia
facial possuia uma maior prevaléncia de historia familiar (31,3% ), em comparacao com
os pacientes com PB (6,5%). Assim, podemos verificar que o fator genético estd mais

fortemente associado a SMR do que a PB. (47) Nesse mesmo estudo, € sugerido que a PB
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tem uma hereditariedade autossémica dominante com penetrancia variavel, enquanto
que a paralisia familiar na SMR possui uma heranga autossomica recessiva. (47)

A SMR costuma ser mais frequente entre os 20 e 40 anos de idade, no entanto, é
importante destacar que também pode ocorrer em criancas e adolescentes. (45) Pensa-
se que esta patologia seja provavelmente subdiagnosticada na idade pediatrica, pois
muita gente ndo tem conhecimento que esta patologia pode afetar esta faixa etéria.
(38,49) E importante destacar que a SMR possui uma predominancia no sexo feminino.
(38,47)

Esta patologia possui uma triade muito caracteristica que sera mencionada no
subcapitulo 3.3. O diagnostico é frequentemente tardio (4-9 anos desde o inicio dos
sintomas), visto que grande parte dos doentes nao se apresentam com a triade classica
dos sintomas (apenas em 8%-25% dos casos observa-se a triade). (38,49)

A paralisia facial nesta sindrome é observada em 30% a 90% dos casos, sendo que
em 10% dos casos se verifica uma paralisia facial recorrente. (38) Apds cada recorréncia,
verifica-se um aumento da duracao da paralisia facial, podendo consequentemente levar
a uma fraqueza facial irreversivel, fibrose dos labios e a uma atrofia facial. (38,49)

Os diagnosticos diferenciais desta patologia sao: a doenca de Crohn, a sarcoidose,
a blefarite granulomatosa, a queilite, a dermatite de contacto, o traumatismo facial e a
PB. (50)

3.2.7 Van Buchem

Uma das possiveis causas de recorréncia nas criancas é a doenca de Van Buchem,
que é uma doenca genética rara, caracterizada por uma hiperostose cortical generalizada.
(32)

Esta patologia, que causa um crescimento excessivo do osso, costuma afetar: o
cranio, a mandibula, as claviculas, as costelas e os ossos longos. Perante esta displasia
0ssea do cranio é possivel ocorrer um estreitamento dos forames na base do cranio,
podendo causar desta forma, neuropatias. As neuropatias mais frequentes sdo a do NF e
do nervo vestibulococlear, provocando, deste modo, uma paralisia facial e perda de
audicdo. E de realcar que os sintomas desta patologia costumam iniciar-se geralmente
no inicio da puberdade. (32)

A doenca de Van Buchem ocorre devido a diminuicao da sintese da glicoproteina
esclerostina. Esta glicoproteina tem como funcao inibir a formacao 6ssea, logo, se existir
uma deficiéncia da esclerostina, ird acontecer uma formacao 6ssea descontrolada,

causando assim um crescimento excessivo do 0osso e uma hiperostose generalizada. (32)
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A delecao homozigotica de 52 kB a jusante do gene SOST no cromossoma 17q
causa esta producdo insuficiente de esclerostina. Também convém realcar que esta
patologia se deve a um padrao de heranca autossémica recessiva. Podemos ver esta
afirmacdo no estudo Van Egmond et al. (32), onde os pais de dois pacientes
apresentavam consanguinidade e tinham uma histéria familiar para hiperostose cortical

generalizada. (32)

3.2.8 Deiscéncia do canal facial

Uma deiscéncia congénita, tal como uma otite média cronica, é geralmente
responsavel por provocar uma deiscéncia do canal facial. Além disso, as deiscéncias
também podem ser devidas a cirurgias prévias, a inflamacao cronica e a tumores. Pessoas
com deiscéncia tém potencial de sofrer uma paralisia facial perante situagcdes nao
criticas, como por exemplo, uma infecao do ouvido, uma corrente de ar frio e o uso de
um cotonete. (33)

Frequentemente, as macrodeiscéncias costumam ocorrer perante uma otite
média cronica, enquanto que as microdeiscéncias sao muitas vezes resultado de uma
deiscéncia congénita. E de realcar que as microdeiscéncias por vezes podem nio ser
detetadas durante uma cirurgia, contudo, é possivel detetar em estudos histopatolégicos.
Pelos dados presentes na literatura, podemos observar que as taxas de deiscéncia
detetadas histopatologicamente sdo mais elevadas comparativamente com as detetadas
no intra-operatorio. Por outro lado, é possivel encontrar as macrodeiscéncias durante a
cirurgia. (33)

As microdeiscéncias, por terem um reduzido tamanho, podem, por vezes, nao
serem identificadas no intra-operatorio. (33,51) Apesar do seu reduzido tamanho, podem
provocar uma paralisia do NF, visto que basta apenas uma comunica¢do com o nervo
para se conseguir criar um mecanismo de pressao sobre ele. Além disso, também pode
causar uma compressao no plexo vascular sobre a bainha do nervo. (11)

A lesdo iatrogénica do NF pode resultar destas deiscéncias do canal facial, logo é
fundamental saber qual a localizacao preferencial desta patologia, tal como, verificar a
sua existéncia antes de uma cirurgia otologica. (33) Estas lesoes iatrogénicas ocorrem
maioritariamente quando a mastoidectomia radical e a timpanoplastias sem
mastoidectomia sao realizadas. A falta de cobertura 6ssea cria um ponto vulneravel,
deixando o NF mais suscetivel a lesoes. (51) O surgimento de uma paralisia facial antes
de uma cirurgia otologica é um aspeto relevante, pois pode indicar a presenca de

deiscéncia do canal facial. (33,51)
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3.2.9 Lapus eritematoso sistémico

O sistema nervoso pode estar envolvido no Lupus eritematoso sistémico (LES),
contudo nao é frequente este ser a primeira manifestacio. Uma das possiveis
manifestacoes do sistema nervoso é a mononeuropatia, sobretudo a PFPR, no entanto é
uma ocorréncia muito rara. (16) Dos poucos casos mencionados na literatura, nao é
comum as manifestacoes neurologicas se apresentarem no inicio desta doenca, mas sim,
durante o seu curso. (52,53)

A ocorréncia da paralisia facial devido ao LES pode ser atribuida aos danos
isquémicos relacionados com a vasculite. (16,53) Além disso, também se verificou que o
processo de desmielinizante esta relacionado com a recorréncia da paralisia facial.
Através do estudo Gupta et al. (16), podemos observar a afirmacao anterior, visto que, a
eletromiografia/velocidade de conducao nervosa e a ressonancia magnética (RM) do
cérebro que a doente realizou, apresentavam um padrao de desmielinizacdo. (16)
Essencialmente, a deposicao de imunocomplexos endoneurais contribui para a lesao
axonal e para este processo desmielinizante. (53)

Como podemos observar, a PFPR pode ser um resultado de doencas auto-imunes,
logo é necessario que o LES seja considerado como uma possivel causa. Dado a existéncia
das diversas possiveis manifestacoes clinicas desta patologia, € necessario que os

profissionais de satilde tenham um elevado indice de suspeicao. (16,52)
3.2.10 Dolicoectasia vertebrobasilar

A DVB também pode causar recorréncia da paralisia facial. Esta é uma patologia
rara, com uma reduzida incidéncia de 0,06%-5,8%. (34)

A dolicoectasia é essencialmente um alongamento, dilatacao e tortuosidade de
um vaso intracraniano. Os vasos mais frequentemente afetados sdo as artérias
vertebrobasilares. (34,54)

Como esta patologia deve-se a uma dilatacdo e alongamento das artérias
vertebrobasilares, pode ocorrer uma compressao das estruturas adjacentes, como por
exemplo, o tronco cerebral, e pode até mesmo provocar isquemia na regiao
vertebrobasilar. E importante salientar que, o nervo trigémio e o facial sdo os nervos
cranianos mais frequentemente afetados por este defeito das artérias. (54) Portanto, a
dolicoectasia da artéria vertebrobasilar pode causar manifestacoes clinicas por

fenomenos de compressao, hemorragia, patologia trombo-emboélica ou por isquemia.

(34)
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Os fatores de risco desta patologia sao o sexo masculino, a idade avancada, o

tabagismo, a diabetes mellitus, a hipertensao, e a doenca cardiovascular e endovascular.

(34)

3.2.11 Febre mediterranea familiar

A PFPR também pode ser um resultado da FMF nos pacientes pediatricos,
contudo, ainda sdo necessarios mais estudos sobre a associacdo destas duas patologias.
Inclusive, na FMF é incomum o envolvimento do sistema nervoso, mas ja foram
relatados sintomas como lesoes desmielinizantes, cefaleias, AVC, convulsbes e
neuropatia craniana. (30)

A FMF é uma doenca auto-inflamatéria multissistémica, com uma
hereditariedade autossomica recessiva. Esta patologia resulta da presenca de mutacoes
no gene MEFV, situado no cromossoma 16p13.3, o qual é responsavel pela codificacao
da proteina marenostrina/pirina. (30,55) Esta proteina é expressa em grande parte nos
granulocitos, e além disso, é um elemento bastante importante na fisiopatologia, pois
supoe-se que seja um regulador negativo da inflamacao. (30) Os deslocamentos destes
granuldcitos contribuem para o processo de inflamacao estéril. (30,55)

Finsterer et al. (55) afirma que na FMF, a vasculite cerebral ou a amiloidose sao
possiveis causas de lesdes do SNC/SNP. (30,55) Ha relatos da associacao entre vasculite
sistémica e cerebral com a FMF. (30) Por exemplo, no case report de Yilmaz et al. (30),
uma adolescente apresentou uma PFPR, onde a vasculite associada a FMF foi

considerada como a possivel causa. (30)
3.2.12 Sindrome de Eagle

A Sindrome de Eagle caracteriza-se por um processo estildéide alongado e/ou
ligamento estilo-hidideo calcificado que, consequentemente, vai interferir com as
estruturas adjacentes. (35,56) O processo estilbide normalmente possui um
comprimento entre 2,1 e 2,9 cm, sendo que quando ultrapassa os 3 cm ja é considerado
um processo alongado. (57)

E de notar que 4% da populaciio possui processos estiléides alongados, porém,
apenas 4% dessas pessoas expressam sintomas tipicos. (35,56) A sindrome de Eagle
possui uma predominancia do sexo feminino (3:1). (56)

Nesta patologia, a manifestacdo de paralisia facial é bastante rara. (56,57) A
ocorréncia da paralisia nesta sindrome pode ser explicada pela compressao que o

processo estiloide alongado e espessado tem sobre o NF. (35,56,57) No estudo Péus et al.
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(35), o doente apresentava um processo alargado e uma pseudoartrose, que
consequentemente provocou inflamagao e compressao do NF, causando desta forma,

uma paralisia facial intermitente. (35)
3.2.13 Displasia fibrosa do osso temporal

A displasia fibrosa é uma doenca benigna, com uma progressao lenta e
caracteriza-se pela substituicdo do osso normal em osso imaturo e tecido fibroso. Em
24% destes casos, o 0osso temporal costuma ser afetado. (13) A displasia fibrosa pode ser
classificada em trés tipos: monostético (envolve apenas um osso); poliostético (envolve
mais que um osso) ou sindrome McCune-Albright. (58)

A displasia fibrosa do osso temporal costuma ocorrer durante os 20 anos de idade
e o NF esta raramente envolvido. Apenas 10% dos casos relatados de displasia fibrosa do
osso temporal apresentaram paralisia do NF. A compressao do nervo ou a sua destruicao

pela displasia sao possiveis causas de paralisia. (13)
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3.3 Clinica, exames complementares de diagnoéstico e

tratamento

Apos saber quais as possiveis etiologias que podem provocar a recaida da PFP, é
essencial ter um conhecimento geral sobre cada uma delas. Associados a teoria da clinica,
exames realizados, diagnéstico e tratamento, estio também apresentados case reports,
para visualizar o raciocinio clinico usado em cada caso. Como nao existe nenhum
algoritmo especifico, estes case reports podem ajudar a compreender como foi abordada

a PFPR e a etiologia em causa.

3.3.1 Paralisia de Bell

Nos case reports de Ngow et la. (28) e de Oosterveer et al. (29), foram realizadas
investigacOes exaustivas e, mesmo assim, nao se conseguiu demonstrar uma causa
possivel. (28,29)

No case report de Ngow et la. (28), realizou-se um exame fisico e neurolégico, e
ambos estavam normais. Questionou-se por fatores de risco. A doente era saudéavel, nao
estava gravida e nao apresentava antecedentes de hipertensao e diabetes mellitus. Foram
realizadas anéalises ao sangue, que revelaram uma ligeira linfocitose e uma taxa de
sedimentacao de eritrocitos ligeiramente elevada. Procuraram-se por sinais
caracteristicos de certas etiologias, foi medida a tensao arterial e questionaram-se pela
histéria de trauma, historia familiar, constipacdes recentes, ou sintomas associados a
cada episodio. (28)

No case report de Oosterveer et al. (29), nos dois casos, os exames utilizados
depois da recorréncia foram: analises sanguineas; analise do liquido cefalorraquidiano
(LCR), RM cerebral e raio-x de térax. A concentracao da enzima de conversao da
angiotensina era normal em ambos os casos. Foram realizados testes para Treponema
pallidum e Borrelia burgdorferi no soro e no LCR, tendo sido negativos nos dois
pacientes. Neste case report, o caso 2 apresentava: na RM, uma hiperintensidade do
segmento labirintico e do ganglio geniculado (tipico na PB) no lado da paralisia facial;
nas analises de sangue, uma taxa de sedimentacio de eritrocitos elevada e um teste de
globulina y ligeiramente elevado; no LCR, proteinas elevadas e glicose ligeiramente

elevada, bem como um liquido rico em células (revelado pelo exame microscopico). (29)
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Tabela 4: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a paralisia de Bell

N° do

Autor case Ll Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Histéria de 4 episédios de | .
. ; 4 paralisia:
paralisia facial do lado esquerdo .
R prednisolona e
(cada episédio demora 4 aciclovir oral
semanas para resolucgao)
Antecedentes familiares: mae _, N | més:
. 1 L. 5 paralisia: .
com 1 episdédio de paralisia de . . 7 melhoria
Ngow Bell prednisolona oral id da fraqueza
etla. 1 20 F durante dez dias e G0, 204
(28) o .. aciclovir oral 5id facial com
5° episddio de Paralisia de Bell durante dias: sequelas de
(grau IV). Inicio stbito da . 5 . sincinesia
. medidas de protecao
fraqueza facial (lado esquerdo), ocular e fisioterania
cefaleias, dor no pescoco, . . P
~ = facial
alteracdo sonora do ouvido
ipsilateral
Antecedentes pessoais:
hipotiroidismo
Antecedentes familiares: mae ja
manifestou paralisia de Bell
Paralisia facial do lado esquerdo.
Incapacidade de fechar o olho
esquerdo, assimetria da boca e , paralisia:
L 76 g auséncia do sulco nasolabial prednisona oid
Apbs 2 meses: paralisia facial do durante 10 dias
lado esquerdo
Apb6s 3 meses: perda de saliva
Ooster pelo canto direito da boca;
veer et auséncia do sulco nasolabial
al. (29) direito; auséncia de fraqueza nos
miusculos faciais superiores
Antecedentes pessoais: aos 35 A
o 0S 4 meses:
anos sofreu uma paralisia de Bell aralisia  do
(lado esquerdo com resolucio P
. < lado
completa); DM e hipertensao esquerdo
Paralisia facial periférica do lado Eg:;lu %0
2 44 M  direito (com duracao de 4 uaseg
semanas), precedida por uma d
constipacao completa; do
pag lado direito
Ap6s 3 semanas: também houve
- . algumas
desenvolveu uma paralisia facial )
melhorias

do lado esquerdo

O estudo de Mancini et al. (59) ndo encontrou uma diferenca significativa nos

sintomas associados a paresia nos doentes com PB recorrente e os doentes com o

primeiro episdédio de PB. (59) Os sintomas mais comuns da PB sdo a paralisia facial

aguda, hiperacusia, dor auricular posterior ipsilateral a lesao e alteracdo da sensacao

gustativa dos dois tercos anteriores da lingua. (28,37) Relativamente ao exame fisico,

observa-se uma flacidez das sobrancelhas, incapacidade de fechar o olho, assimetria da

boca e perda da prega nasolabial. (29) Consequentemente, o doente apresenta como

24



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

queixas, por exemplo, a dificuldade em mastigar e em assobiar. (37) E de notar que a
paralisia facial tem inicio subito e em até trés ou quatro dias verifica-se uma paralisia
maxima facial. (29) No estudo de Mancini et al. (59), verificou-se que alguns sintomas
associados ao inicio da paresia nos doentes com PB recorrente eram: dor retroauricular,
disgeusia, olho seco, hiperlacrimacio e boca seca. E de notar que os sintomas
mencionados na frase anterior podem estar presentes isoladamente ou em conjunto. (59)

Existem dados que evidenciam uma forte relacao entre a recorréncia de episddios
da paralisia facial e uma historia familiar de episddios semelhantes. (28) A diabetes
mellitus, a hipertensao e a gravidez sao fatores de risco da PB. (28,29) Podemos observar
que o caso dois do case report Oosterveer et al. (29), identificou a diabetes mellitus e a
hipertensao como fatores de risco. (29)

Para além da recolha de uma histéria clinica e exame fisico detalhado, é
fundamental a realizagao de analises sanguineas e uma RM cerebral com contraste. Caso
a causa permaneca desconhecida, é necessario procurar por uma doenca sistémica ou
infecdo através de respetivamente de um raio-x térax e um exame do LCR. E essencial
procurar por agentes virais, Treponema pallidum e Borrelia burgdorferi no soro e no
LCR. O fluido endoneural nao é obtido por rotina. (29)

A PB baseia-se num diagnoéstico de exclusao. (37)

O tratamento da PB recorrente deve ser igual ao tratamento usado no episédio
inicial. (59) O uso de corticoster6ides mostra um elevado beneficio no tratamento da PB.
Quanto ao uso de esterdides em criancas com PB, esse beneficio nao é evidente. De
acordo com evidéncia de alta qualidade, o uso de antivirais ndo apresenta um beneficio
marcante, quando comparado com o placebo. Para além disso, segundo evidéncias de
qualidade moderada, o uso de corticosterdides fornece uma maior probabilidade, em
relacdo aos antivirais, de se conseguir uma recuperacao completa. Os exercicios faciais
adaptados ajudam na funcao facial (especialmente nas paralisias moderadas e casos
cronicos) e reduzem sequelas (em casos agudos), segundo as evidéncias de baixa
qualidade. (37) E importante reforcar a importincia dos sintomas prodrémicos (como a
dor retroauricular, o olho seco e a disgeusia), uma vez que alerta o doente a pedir ajuda.
Desta forma, a presenca destes sintomas permite iniciar o tratamento com
corticosteroides numa face precoce da paresia. (59)

Mesmo com o uso de prednisolona ou resolucao espontanea das paralisias faciais,
as recidivas acabam por ocorrer apés um periodo de tempo. O risco de recidiva aumenta
com cada recorréncia: no segundo ataque ha uma probabilidade de 15% de recorréncia,
enquanto que no quarto ataque a probabilidade de recorréncia é de 50%. Ha relatos que
a funcao do NF piora gradualmente com a ocorréncia de cada episodio de paralisia facial,

de tal forma que é essencial prevenir novos ataques. (60) Através do estudo de Zhu et al.
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(60), verificou-se que a descompressao do NF por via fossa craniana média apresentou
bastantes beneficios em comparacdo com o tratamento conservador nos pacientes com
PB recorrente, visto que conseguiu prevenir novos episodios e alcancar melhores
resultados do NF. Para além disso, ha um estudo que evidencia que a descompressao

total do NF também é capaz de prevenir novos ataques da PB recorrente. (60)
3.3.2 Neoplasias

Os tumores primarios do NF, neoplasias do osso temporal, ou metéastases de um
tumor primario distante podem ocasionar uma paralisia facial. A paralisia
frequentemente tem um inicio gradual e possui uma evolucao lenta (contudo, mesmo
que se apresente um inicio stibito, ndo se exclui a neoplasia como causa). E importante
realcar que se deve suspeitar de uma etiologia tumoral quando a paralisia facial progride
para além de trés semanas. Na recorréncia da paralisia facial ipsilateral, ¢ importante
suspeitar-se de uma etiologia tumoral, uma vez que esta costuma ser erradamente
diagnosticada como PB. (61)

Para o diagnostico destes casos, ¢ fundamental um exame neuro-otolégico
minucioso e um elevado indice de suspeicao, pois pode existir uma clinica variada. (61)

A tomografia computadorizada (TC) e a RM sao os exames de diagndstico de
eleicdo. Estes exames devem ser efetuados nos casos que apresentem as seguintes
caracteristicas indicativas de uma possivel causa neoplasica: progressao lenta com uma
evolucdo de mais de trés semanas; auséncia do retorno da funcdo apds seis meses;
hipercinesia ou espasmo facial; envolvimento de outros pares cranianos; paralisia de um
nico ramo e dor. (61)

No case report de Mori et al. (8), perante as queixas iniciais da doente (dor,
plenitude auricular e paralisia facial), foi realizado uma otoscopia e uma TC do osso
temporal. Na otoscopia verificava-se um abaulamento da membrana timpanica, que
apresentava um tom amarelado. Na TC era visivel uma sombra no ouvido médio, células
da mastoide turvas e sem destruicao 6ssea. Assumiu-se uma mastoidite como causa da
paralisia. Foi efetuada uma miringotomia e administrados corticostero6ides, resolvendo
a paralisia quase por completo apds uma semana. Apés 4 anos, houve uma recorréncia
da paralisia facial, juntamente com queixas de otorreia e disttrbios gustativos. Assumiu-
se um diagnostico de otite média aguda e mastoidite. Consequentemente, foi realizada
uma paracentese e administrados antibioticos e corticosterdides, contudo nao houve
resolucao dos sintomas. Apds a doente ter sido encaminhada para outro hospital, foi
realizada novamente uma otoscopia que revelou um tom avermelhado e inchaco no canal

auditivo, otorreia e um tecido de granulacdo na membrana timpanica. Além disso,

26



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

observou-se uma perda auditiva condutiva. Também se efetuou uma TC que revelou uma
sombra de tecido mole na cavidade timpanica e na mastoide direita. O canal facial nao
apresentava alteracoes, no entanto o tecido atingia o NF. Na RM era visivel uma sombra
do tecido mole no ouvido médio direito, entre outros achados. Perante estes dados,
administraram-se antibioticos e corticosteroides, levando a uma diminuicao do tecido de
granulacdo no canal auditivo. Contudo, ndo se verificou uma melhoria quanto a paralisia
e aos exames de imagem. Apds 1 més da recorréncia da paralisia facial, realizou-se uma
timpanomastoidectomia e descompressdo do NF. Assim, verificou-se uma massa
continua (sendo dificil distinguir a granulacao de colesterol do tecido mole) e, apds a sua
ablacdo na cavidade timpanica, foi possivel observar um edema e hiperemia do NF. Além
disso, realizaram-se uma ossiculoplastia e um exame microscopico do granuloma que foi

compativel com adenoma do ouvido médio. (8)

Tabela 5: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e 0 adenoma do ouvido médio

N°do Idade
Autor case Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Mori 1 29 F  Em agosto de 2000: dor, Em  agosto de 2000: 2 meses
et al. plenitude auricular do timpanotomia e apbs
(8) lado direito e paralisia corticosteréide intravenoso cirurgia:
facial direita (resolucao) melhoria
da

Em junho de 2004: Em  junho de 2004: paralisia
otorreia, paralisia facial antibioticos, corticosteréidese (grau 2);
progressiva,  distarbios paracentese (sem resolucdo); melhoria
gustativos. A paralisia era posteriormente noutro da
de grau 4 do sistema de hospital, administram-se audicao
classificacao HB antibi6ticos intravenosos e

gotas de corticosterdides no

ouvido (sem resolucio)

Em  julho de 2004:
timpanomastoidectomia e
descompressdo do NF

O adenoma do ouvido médio apresenta como principais sintomas: perda auditiva
condutiva; zumbido; plenitude auricular; dor no ouvido, na face ou cabega; e por tltimo
otorreia. E importante realcar que também existem alguns doentes que nio manifestam
nenhum sintoma. A perda auditiva pode ser causada pelo tumor, quando este entra em
contacto com a membrana timpanica ou os ossiculos. Relativamente ao surgimento da
paralisia facial, suspeita-se que se possa dever a propagacao da inflamacao na cavidade
timpanica, pois no case report de Mori et al. (8), no intra-operatorio observou-se edema
e hiperemia do NF, que podem ser consistentes com a causa de inflamacdo. De forma
simplista, o tumor causa inflamacdo e edema do nervo, levando a paralisia facial e
também a sua recorréncia. Além disso, a paralisia facial também pode ser resultado da

isquemia do NF, devido a compressao externa. (8,42)
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Frequentemente, a otoscopia revela uma membrana timpanica intacta com uma
massa de tecido mole no ouvido médio. Com a TC, normalmente verifica-se uma massa
de tecido mole no ouvido médio sem destruicao 6ssea. (62) Com a RM, costuma-se
observar realce com gadolinio, uma intensidade de sinal baixa-moderada nas imagens
ponderadas em T1 e uma intensidade de sinal elevada nas imagens ponderadas em T2.
Estas caracteristicas da RM foram relatadas no case report de Mori et al. (8). (8,62)

O diagnostico pré-operatorio € dificil, pois nao existem exames de imagem,
achados da membrana timpanica e sinais/sintomas especificos. O diagnoéstico definitivo
¢ conseguido através do exame patologico de uma amostra que se obtém durante a
cirurgia ou por biopsia. (8,42)

O tratamento proposto é a timpanotomia exploradora. O case report de Mori et
al. (8) revelou que, apesar do elevado grau de paralisia, a fun¢cao melhorou bastante apos
a cirurgia. (8) Através do estudo de Shishido et al. (42), também se verificaram casos
com recuperacao da fungao do NF apds a cirurgia. A paralisia facial pode melhorar com
a remocao do tumor, muito provavelmente devido a melhoria da inflamacao e
compressio externa. (42) E de extrema importancia haver um seguimento a longo prazo,
uma vez que hé possibilidade de ocorrer uma recorréncia local, caso o tumor nao seja
completamente removido. (8,42) Se o tumor envolver a cadeia ossicular, é necessario
removeé-la, visto que em 18% dos doentes ocorre recorréncia se os ossiculos forem

deixados intactos.(62)
3.3.3 Quisto do nervo facial

No case report de Michalopoulos et al. (1), nao se verificou nenhum sinal ou
sintomas caracteristicos de alguma patologia. Ao longo dos episoédios da paralisia facial
foi possivel observar-se um agravamento do grau da paralisia. (1)

Neste case report, apés a recorréncia das paralisias e sem nenhuma causa
aparente, foram realizados uma TC do trajeto do NF e testes genéticos. Contudo, ambos
ndo apresentavam alteracoes. E de notar que uma forma de se identificar quistos no NF
¢é através da RM. A RM pode mostrar possiveis inflamacoes nos segmentos do NF nesta
etiologia. (1)

Quando através do exame de imagem nao se identifica uma causa especifica,
apoia-se a exploracao cirdrgica e a descompressao na recorréncia da paralisia ou numa
paralisia que nao foi resolvida, especialmente se se observar uma inflamacao no nervo.
No mesmo case report, apoés o achado da RM de inflamacdo no NF, realizou-se
descompressio do NF e drenagem do liquido mucéide que estava presente. E de realcar

que na descompressao era evidente um edema no trajeto intratemporal do NF. (1)
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Um ano apoés a descompressao do NF, foi realizada novamente uma RM, que nao
mostrou alteragoes. Foram realizados 3 anos de seguimento, onde nao ocorreu nenhuma
recidiva. (1)

E importante destacar que nas trés primeiras paralisias faciais do case report de
Michalopoulos et al. (1), como nao foram encontradas causas, administraram-se
esterdides e aciclovir, acabando por resolver os sintomas. Contudo, surgiram novos

episoddios de paralisia facial com este tratamento médico. (1)

Tabela 6: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e o quisto do nervo facial

N alo Idade
Autor case Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Mich 1 41 M  Em 2001: paralisia facial (grau2) Nas 3 primeiras RM apos
alopo paralisias faciais: umanoda
ulos Apb6s 2 anos: 2 episddios de aciclovir e cirurgia
et al. paralisia facial semelhantes esterbides
(1) (resolucao) Apos 3
Apbs 1 ano: paralisia facial (grau 3) anos nao

4° paralisia facial: revelou
Apo6s 6 meses: paralisia facial (grau descompressdo do recorrénci
4) NF e drenagem do as
liquido

3.3.4 Esclerose Multipla

No case report de Ivankovic et la. (15), a primeira paralisia foi considerada como
PB, contudo, apds a recorréncia da paralisia, este diagnostico foi posto em causa. Desta
forma, uma investigacdo mais detalhada foi realizada. Na RM cerebral e da coluna
cervical foram encontradas areas de alta intensidade de sinal nas imagens ponderadas
em T2. As lesdes da substancia branca situavam-se na regiao supra e infratentorial do
cérebro (periventricular, corpo caloso, ponte e cerebelo). Estas lesoes eram especificas
de desmielinizacdo. No LCR detetou-se uma ligeira pleocitose, sintese intratecal de
imunoglobulinas e bandas oligoclonais. No LCR os testes para o Citomegalovirus (CMV)
e Virus Epstein—Barr (EBV) encontraram-se normais, bem como os anticorpos para a
Borrelia burgdorferi. Adicionalmente, no LCR e no soro foram realizados testes para
sifilis, virus da imunodeficiéncia humana (HIV) e hepatite B e C. Para além disso, o soro
foi analisado para doencas inflamatorias sistémicas, sarcoidose, deficiéncia de vitamina
B12 e acido folico e hormonas da tiréide. O diagnoéstico de EM foi confirmado apos
evidéncia da disseminacdo no espaco e com o aparecimento dos sintomas do nervo

abducente. A doente foi tratada com corticosterdides e, posteriormente, com interferao.

(15)
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Tabela 7: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a esclerose multipla
N° do

Autor case Liludle Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Ivank 1 35 F Paralisia facial lado 1° paralisia: corticosterdéides Sem
ovié direito orais; fisioterapia novas
etla. (recuperacao completa) recaidas
(15) Apbs 12 meses: paralisia
facial do lado direito Apds 10 meses:
corticosteréides (resolucao);
Apbs 10 meses:
envolvimento do nervo Interferdo foi sugerido
abducente
Apds 15 meses:
Apbs 15 meses: corticoesterdides (resolugio)
envolvimento do nervo
trigémio

As manifesta¢oes mais comuns na EM incluem alteragoes visuais, alteragao na
coordenacao, parestesia e paresia, podendo também estar associadas a manifestacoes
como a disfuncao vesical e sexual, sinal de Lhermitte e ataxia. Os sintomas da EM
costumam ter uma resolucdo espontianea, mas podem sofrer uma recidiva ap6s um
periodo de tempo variavel. (63) E importante realcar que a paralisia facial idiopatica é
dificil de se diferenciar da paralisia facial isolada como sintoma inicial da EM. (64) E
necessario prestar atencdo as caracteristicas clinicas da paralisia. A definicdo de PB,
segundo o documento “Clinical Practice Guideline: Bell’s Palsy”, pode ajudar a
distinguir uma paralisia periférica idiopatica de outras possiveis causas. De acordo com
a definicdo, este tipo de paralisia/paresia atinge a sua gravidade maxima até 72h desde
o seu inicio, enquanto que as PFP de outras causas possuem uma progressao mais lenta.
(3,63) Para além disso, é extremamente importante que os profissionais de satde
prestem atencao a outros sintomas associados a paralisia, pois estes podem ser sintomas
transitorios relacionados com a EM. (63) Por exemplo, perturba¢ées dos movimentos
oculares e ataxia sdo caracteristicas sugestivas de disfun¢iao do tronco cerebral. (65)
Estes sintomas transitérios podem ser facilmente mal interpretados ou até mesmo
ignorados, causando, consequentemente, um atraso no diagnéstico e tratamento. (63) E
necessario salientar que se observaram recidivas da PFP durante as recaidas da EM, na
mesma altura em que eram visiveis na RM novas lesoes desmielinizantes. Assim, perante
um episddio de PFP nos doentes com EM, deve-se suspeitar que a paralisia facial possa
ser um sinal de recaida da EM. (66)

Segundo o documento “Clinical Practice Guideline: Bell’s Palsy”, nos doentes
com PB de inicio recente nao se realizam exames de imagem por rotina, no entanto, em
caso de caracteristicas atipicas, considera-se o uso da RM. (3,65) E necessario salientar

que, através do estudo Di Stadio et al. (66), verificou-se que a paralisia facial
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clinicamente classificada como periférica tanto pode apresentar lesdes centrais (cortex e
ponte), como lesoes periféricas no NF. (66)

Para além da RM, a andlise ao LCR, os potenciais evocados, e as analises
sanguineas sao uteis na EM. (67) Para o diagnostico da EM, € essencial excluir outras
doencas neurolégicas, e demonstrar a disseminacao da patologia no espaco e no tempo.
(15)

Como ja referido, a PFP pode ser a primeira manifestacio da EM e ser
diagnosticada incorretamente como PB. A recuperacao da paralisia, independentemente
da sua origem (EM ou PB), pode ser conseguida através do tratamento com
corticosteroides. Desta forma, a patologia subjacente pode ficar mascarada, colocando
em causa o diagnostico de EM. Assim, o estudo de Di Stadio et al. (66) apoia uma
abordagem minuciosa quanto ao diagnostico da PFP e a realizacdo da RM cerebral e do
osso temporal antes do inicio do tratamento farmacologico. (66)

Os principios do tratamento das recaidas agudas da EM, baseiam-se em:
tratamento sintomético; tratamento das causas subjacentes; corticosterdides e
reabilitacdo. Na EM recorrente-remitente, o tratamento baseia-se principalmente nas
terapéuticas modificadoras da doenca, como por exemplo, o acetato de glatiramero, o
fumarato de dimetilo, o fingolimod, as preparacoes de interferao-beta, o natalizumab e
a mitoxantrona. Estas terapéuticas sao menos eficazes na EM secundéaria progressiva,

EM progressiva-recorrente e EM primaria progressiva. (67)
3.3.5 Doenca celiaca

No case report de Albuquerque et al. (44), a PFP teve inicio dois anos ap6s o
diagnéstico de DC e apresentou uma recidiva um ano depois. E de realcar que na altura
do diagnostico da DC, o doente nao apresentava nenhum sintoma neurolégico. Desde o
diagnostico, o paciente nio seguiu uma dieta isenta de gluten, no entanto, os niveis do
anticorpo antitransglutaminase tecidual (anti-TTG) da imunoglobulina A baixaram, mas
ndo normalizaram. O doente foi diagnosticado com DC apds desenvolver dermatite
herpetiforme. (44)

No mesmo case report, o paciente nao apresentava historia familiar de PFPR e
foram excluidas possiveis etiologias da PFPR como lesoes estruturais, infecciosas,
autoimunes e vasculares. Existia uma alteracao nos valores de anti-tTG IgA (estava a
15U/mL, quando o normal é estar menor que 7 U/mL) e na histologia duodenal, que
apresentava atrofia das vilosidades. Ap6s a recorréncia da paralisia facial, o doente
seguiu uma dieta rigorosa sem glaten e, desde entao, nao se verificaram outros episddios

de recidiva. (44)
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Tabela 8: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a doenga celiaca

N°do Idade
Autor case Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Albu 1 25 M  Dermatite herpetiforme 1° paralisia facial: Sem
quer fisioterapia recorréncia
que Apbés 2 anos, ocorreu uma (resolugio)
etal. paralisia facial periférica dolado
(44) esquerdo 20 vparalisia facial:

dieta sem glaten
Apbés outro ano, ocorreu
novamente uma paralisia facial
periférica do lado esquerdo

Hoje em dia, as doencas induzidas pelo gliten apresentam um quadro clinico
vasto. (68) Os sintomas mais frequentes da DC sdo a letargia e a diarreia. Para além
disso, podem estar presentes outros sintomas gastrointestinais na DC, como distensao
abdominal, desconforto/dor, vomitos e obstipacao. (69) Também podem ocorrer outros
sintomas extra-intestinais, como a anemia, coagulopatia, osteoporose, e manifestacoes
neurologicas e psiquiatricas (como a ataxia, a neuropatia periférica e a epilepsia).
(44,68,69) No estudo de Capone et al. (68), foi possivel observar que os episdédios de
PFPR ocorreram antes da apresentacao dos sintomas gastrointestinais e perda de peso
em dois doentes, enquanto que num outro paciente (com episédios de PFPR e com
diagnostico de DC potencial) nao houve manifestacao de sintomas gastrointestinais. (68)
Neste estudo, estes trés doentes que apresentavam evidéncia de patologia relacionada
com o glaten, para além da fraqueza facial, demonstravam sintomas premonitorios,
como disestesias faciais e hemiespasmo facial. (68) A DC pode estar associada a
dermatite herpetiforme, por isso, quando esta for a inica manifestacao, deve-se levantar
a suspeita e realizar determinados testes da DC. (70)

O diagnostico da DC é baseado na bidpsia duodenal e nos testes serologicos
(anticorpos anti-tTG, anticorpos anti-endomisio (EmA), e anticorpos contra o péptido
de gliadina desamidada). E importante realcar que, segundo a Sociedade Europeia de
Gastroenterologia, Hepatologia e Nutricdo Pediatricas, na idade pediatrica a bidpsia
duodenal por vezes ndo é necessiria quando estamos perante: titulos elevados de
anticorpos anti-tTG (mais de dez vezes do ponto de corte); EmA detetavel;
sinais/sintomas da DC e positividade para HLA-DQ2 e/ou HLA-DQ8. (770)

Simplificando, o padrao atual de tratamento é sustentado na “regra dos quatro
em cinco”. Na presenca de pelo menos quatro dos cinco critérios, € possivel estabelecer
o diagnostico de DC. Estes critérios sao os seguintes: sinais/sintomas tipicos, como a
diarreia e ma absorcao; presenca de anticorpos; positividade para HLA-DQ2 e/ou HLA-

DQ8; presenca de lesOes intestinais, como por exemplo, uma atrofia de vilosidades;
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resposta clinica a dieta isenta de gliten. Esta regra também ajuda a distinguir os varios
subtipos de DC. (70)

O tratamento para a DC consiste em fazer dieta rigorosa sem glaten para toda a
vida. (69,70) Para os doentes com DC potencial, ainda nao ha um consenso universal da
comunidade cientifica sobre a prescricao de uma dieta isenta de glaten. (70) No estudo
de Capone et al. (68), o doente com diagnostico de DC potencial foi submetido a uma
dieta sem glaten e, desde entao, nao se voltou a verificar a recorréncia da paralisia facial.
(68) Nos restantes pacientes diagnosticados com DC relatados neste estudo, bem como
no case report de Albuquerque et al. (44), também foi possivel verificar que os sintomas
de PFPR nao voltaram a aparecer apos a instituicao de uma dieta sem glaten.(44,68) Os
testes sorologicos podem ajudar na monitorizacao da dieta alimentar. (69)

O estudo de Capone et al. (68) sugere que os pacientes com PFPR devem
participar no rastreio da DC, mesmo que estes nao apresentem sintomas
gastrointestinais. (68) Logo, é importante reforcar que os doentes com manifestagoes
neurologicas, como ataxia e neuropatia, sem causa conhecida devem ser rastreados para
DC, uma vez que nas formas atipicas da DC as manifestacoes neurologicas podem ser a

primeira manifestacao. (44,68)

3.3.6 Sindrome de Melkersson-Rosenthal

Nos case reports apresentados na tabela 9, realizaram-se sempre a historia
clinica e exames fisicos, sendo estas ferramentas extremamente fundamentais para o
diagnostico desta sindrome. (10,38,45,48,49,71,72) E possivel observar que no case
report de Malatesta et al. (45), o doente, para além da triade classica, também
apresentava outras caracteristica atipicas, como uveite anterior e perda neurossensorial
bilateral. (45) Além disso, nos case reports de Martins et al. (48) e Pavuluri et al. (38),
os doentes apresentavam alergias. (38,48) Em diversos case reports foram também
efetuados exames laboratoriais e imagiolégicos (incluindo RM cerebral e raio-x toérax),
de forma a excluir outras etiologias. Os resultados destes exames, na sua maioria, nao
apresentavam alteracoes. (10,38,45,48,49,71,72) No case report de Malatesta et al. (45),

a RM cerebral mostrou um realce bilateral do NF. (45)
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Tabela 9: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a Sindrome de

N° do
case
report

Autor

Melkersson-Rosenthal

Clinica

Tratamento Follow-up

Pinho et
al. (10)

31

Antecedentes pessoais:
durante os seus 20 anos
apresentou um inchaco dos
l4bios

Sofreu um episodio
semelhante de ha 6 anos: dor
retroauricular no lado
esquerdo, sensagdo de corpo
estranho no olho esquerdo,
alteracdo do paladar, perda
de liquido pelo canto da boca
no lado esquerdo, aumento
do inchago dos labios

Exame objetivo: paralisia
facial esquerda, edema no
labio superior, lingua plicada

Apbs 4 semanas: paralisia
facial direita, aumento do
inchaco dos labios

Inchagco dos lébios:
metronidazol oral e
agentes topicos (por
suspeita de infecdo
fingica). Foi

interrompido Apbs 4

semanas:

20 paralisia: <
recuperagio

prednisolona oral
durante dias; . -

me 7 > Assintomatico
reabilitacdo motora o

- .- nos ultimos 3

(recuperacdo e melhoria

. 1. anos
do inchaco dos labios
apos 2 semanas)

30 paralisia:
prednisolona oral,
reabilitacdo motora

Malatesta
et al. 1
(45)

18

3 semanas antes: paralisia de
Bell do lado esquerdo

Paralisia facial do lado
direito, incapacidade de
fechar olho direito,
macroqueilite, lingua
fissurada, perda auditiva
neurossensorial bilateral e
uveite anterior bilateral

1° paralisia: esterdide
oral e  valaciclovir
(recuperacao parcial)

Angeli et
al. (49)

15

Sofreu um episodio
semelhante 6 meses antes:
sialorreia, queda da face
(lado esquerdo),
incapacidade de fechar o
olho.

Exame objetivo: paralisia
facial unilateral, inchaco do
l4abio inferior, lingua
fissurada

20 paralisia: Melhoria da
corticoster6ides paralisia e
sistémicos, aciclovir edema labial

Selge et
la. (71)

27

Antecedentes pessoais: 3
episodios de paralisia facial
(lado direito e esquerdo) nos
10 anos anteriores. Cada um
se resolveu numa semana
espontaneamente

Paralisia facial do lado
direito, inchago dos labios,
lingua plicata

4° paralisia:

prednisolona oral 10 meses: sem
durante 2  semanas recorréncia
(remissio)

Sharma
etla. (72)

28

Antecedentes pessoais:
paralisia facial ha 7 anos (no
lado direito) e ha 2 anos (no
lado esquerdo). Cada uma se
resolveu num mes.

Paralisia  facial  direita,
edema da face direita (no

Edema da face direita:
valaciclovir,
prednisolona oral
(melhoria)

Apobs 3
semanas:
recuperacao

Fisioterapia facial
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inicio do quadro -clinico),
lingua fissurada

Antecedentes pessoais:
paralisia de bell do lado
direito aos 9 anos

Nas urgéncias: Edema da
face do lado esquerdo e labio
inferior (horas apds o uso de
broncodilatador;

receitado broncodilatador
devido a uma infe¢ao das vias
aéreas superiores 2 dias
antes); taquicardia sinusal,
sem sinais de choque

No internamento: edema do
lado esquerdo da face e labio
inferior, assimetria da face,
fraqueza muscular,
incapacidade de fechar o
olho esquerdo, queda da
boca do lado esquerdo,
lingua fissurada. Diminuic¢ao
do paladar e sensibilidade da
face.

Pavuluri
et al. (38)

1° paralisia: aciclovir e
esteroides (recuperacio)

Nas urgéncias: epinefrina 65 5
M, esterdides -P
. semanas:
Intravenosos ~

e . resolucdo da
difenidramina 2 .
. ... paralisia facial
intravenosa (por suspeita ~ .
de e inchaco dos

angioedema/anafilaxia) labios

Aciclovir e prednisolona
id durante 7 dias

Antecedentes pessoais:
edema recorrente dos labios
durante 10 anos, paralisia
facial recorrente alternante
desde o0s seus 10 anos;
doenca celiaca desde os 12
anos (segue dieta sem
glaten), eczema, rinite
alérgica e asma

Martins
et al. (48)

Paralisia facial Dbilateral,
edema labial (especialmente
l4abio inferior), lesao
herpética no canto do 14bio
superior, lingua plicata

Prednisolona oral e e
. . Desde o tltimo
valaciclovir durante 1 .
R qe <o . T ano: sem
més, reabilitacdo fisica A
. recorréncias
(melhoria do edema)

Clinicamente, esta sindrome caracteriza-se por uma triade de sintomas (Figura

3). A PFPR, a lingua plicata (também conhecida como lingua fissurada) e o edema

orofacial recorrente/persistente sao os constituintes desta triade. (73) Caso apenas uma

das caracteristicas da triade esteja presente, estamos perante um caso de SMR

monossintomatica. (38,74) A forma monossintomatica mais comum ¢é a queilite

granulomatosa de Miescher, que se caracteriza por uma macroqueilite isolada. (773) Se

apenas estiverem presentes duas destas caracteristicas da triade, estariamos perante

uma SMR oligossintomatica. (38,74) As formas monossintomaticas e oligossintomaticas

sdo as mais frequentes. (48)
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Figura 3: Triade caracteristica da Sindrome de Melkersson-Rosenthal: paralisia facial, edema dos l4bios e
lingua fissurada (49)

A lingua plicata est4 presente em cerca de 30% dos casos de criangas com esta
sindrome, enquanto que nos adultos com SMR a percentagem é de 50-70% dos casos.
(38) O edema é indolor e costuma situar-se frequentemente nos labios, sendo o labio
superior o mais vezes afetado. (50) A nao resolucdao completa do edema pode provocar
fibrose e desfiguracao permanente da face. (38,74) Normalmente, a paralisia facial, que
tanto pode ser unilateral como bilateral, pode preceder ou coincidir com o inicio do
edema orofacial. (37,74) E importante referir que os episodios de paralisia facial tendem
a prolongar-se com a evolucao da doenca. (74) Também é necessario destacar que a
paralisia facial nesta patologia costuma ser indistinguivel da PB. (45) Para além da triade
mencionada, também podem estar presentes outros sintomas, como: cefaleias, tonturas,
zumbido, surdez, parestesias faciais, disfagia, hipogeusia, congestdo conjuntival,
hiperlacrimacao, ulceras aftosas, distarbios visuais, uveite, diverticulite e colite ulcerosa.
Além disso, outros nervos cranianos podem estar comprometidos. (74)

Apesar de se desconhecer a etiologia desta sindrome, certas comorbidades podem
estar associadas, sendo assim fundamental exclui-las. (48) Nos doentes com suspeita de
SMR, a investigacdo inclui: historia e exame objetivo detalhado; verificacdo do nivel de
glicose no sangue, hemograma completo, analise da velocidade de sedimentacao dos
eritrocitos; testes da funcao renal, hepatica e da tiroide; raio-x térax, RM e TC craniana
(de forma a excluir doencas secundarias); verificacdo dos niveis da enzima de conversao
da angiotensina; analise dos anticorpos antinucleares (ANA), anticorpos citoplasmatico
antineutro6filo (ANCA); lampada de fenda (para uveite); audiometria evocada do tronco
cerebral; potenciais evocados visuais e estudos de conducao nervosa do NF. (74)

Como nao existem exames e achados radiologicos especificos, o diagnostico acaba
por ser clinico. (49,50) Quando a triade caracteristica nao esta presente, esta hipotese de
diagnostico acaba por passar despercebida, especialmente nos jovens, sendo, desta
forma, necessario um elevado indice de suspeicao. (38,74) Por exemplo, a presenca do
edema orofacial isolado pode mimetizar um angioedema hereditario ou adquirido.
(50,72,73) Na presenca do edema orofacial persistente/recorrente, basta pelo menos a
presenca da paralisia facial idiopatica ou da lingua plicata para ser possivel fazer o

diagnostico da SMR. (38,50) E importante ressaltar que, na presenca da triade completa
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ou da forma oligossintomatica da SMR, nao é preciso uma confirmacao através da
biopsia. Em contraste, caso se esteja perante um edema orofacial isolado, é essencial uma
biopsia para confirmacdo. Os achados histopatologicos frequentemente revelam
granulomas nao caseosos, no entanto a sua auséncia nao exclui a SMR. (38)

Relativamente ao tratamento da SMR, nao existem diretrizes especificas. (49) O
tratamento mais usado € o corticosteroide sistémico. Para além disso, alguns antibi6ticos
(roxitromicina, minociclina e dapsona) e agentes anti-fator de necrose tumoral alfa
(adalimumab e infliximab) também revelaram ser benéficos. Perante lesoes fibroticas
permanentes e deformantes, a queiloplastia pode ser uma opcao. (48)

A paralisia facial recorrente tende a recidivar com o tratamento conservador ou
resolucao espontanea, acabando por, consequentemente, provocar um agravamento na
funcao do NF. Deste modo, é fundamental prevenir novos episodios de paralisia facial.
Alguns autores relatam que isto pode ser possivel com a descompressao total ou subtotal
do NF. (75) No estudo de Tan et al. (75), verificou-se que a descompressao total foi capaz
de prevenir novos episodios de paralisia facial na SMR, mas nao promoveu diretamente

a recuperacao do NF. (75)

3.3.7 Van Buchem

No case report de Van Egmond et al. (32), observou-se recorréncia da paralisia
facial em trés criancas. Os trés pacientes apresentavam: uma paralisia facial bilateral no
momento da apresentacdo; uma perda auditiva (dois deles do tipo condutiva e outro do
tipo mista); uma TC do cranio com espessamento da calvaria, da base do cranio e da
mandibula, e um estreitamento dos canais do NF; e marcadores de formacao 6ssea
(propeptideo amino-terminal do procolagéno tipo 1, fosfatase alcalina e osteocalcina)
elevados. Além disso, os trés pacientes apresentavam uma delecao homozigotica 52 kB
35 kB a jusante do gene SOST no cromossoma 17qi2-a21. Curiosamente, o
comprometimento dos nervos cranianos na doenca de Van Buchem normalmente
comeca na puberdade, porém, neste mesmo case report, constata-se antes dos trés anos

de idade, nos trés pacientes. (32)
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Tabela 10: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a doenca de Van

Buchem
N° do
Idade 4.q
Autor case Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Paralisia facial recorrente (1°
episddio aos 9 meses) 6 semanas apos
Episddios sao precedidos por cada exacerbacio
constipages nio se verificou
melhorias clinicas.
1 3 M Paralisia facial bilateral (grau No entanto, houve
VI no lado direito e grau V no uma melhoria nos
lado esquerdo) Pacientes 1 e o marcadores
Perda auditiva condutiva peceberam bioquimicos
bilateral _ prednisona durante Ssseos durante o
Papiledema bilateral varias exacerbacdes Latamento - com
— - 5 prednisona, mas,
Van Pa_ra/hs'la facial recorrente (1 gpés a sua
Egmond episodio aos 2 anos) interrupcio,
et al. (32) voltaram . aos
2 6 F  Paralisia facial bilateral (grau valores registados
IV no lado direito e grau III no antes do
lado esquerdo) tratamento
Perda auditiva condutiva
Paralisia facial recorrente (1°
episédio a nascenca)
3 4 f Paralisia facial bilateral (grau L L

V tanto no lado direito, como
no lado esquerdo)

Perda auditiva condutiva e
neurossensorial (mista)

A doenca de Van Buchem caracteriza-se pela hiperostose do cranio, mandibula,
claviculas, costelas e diafises dos ossos longos. (32,76) As alteracoes 6sseas costumam
ser simétricas e com uma evolugdo progressiva. Geralmente é possivel observar uma
macrocefalia, um aumento da mandibula, paralisia dos nervos cranianos, dor nevralgica,
perda auditiva e problemas visuais. (76) E de notar que a perda auditiva tanto pode ser
condutiva, neurossensorial ou mista. As neuropatias cranianas s3o resultado do
estreitamento dos forames da base do cranio. Os nervos mais afetados sao o NF e o
vestibulococlear. Para além desses, 0s nervos cranianos que costumam estar
comprometidos sdo o primeiro, o segundo, o quinto e o décimo segundo. A hiperostose
da calvaria e a diminuicao do espaco intracraniano podem ser responsaveis pela estenose
espinhal e o aumento da pressao intracraniana, sendo estas complicacoes mais tardias.
(32,76)

Nos doentes com a doenca Van Buchem, podem ser detetados niveis séricos
baixos de esclerostina. (77) Relativamente aos niveis séricos de célcio e fosfato, estes nao
apresentam alteracdes. (76,77) Os niveis dos marcadores de formacao 6ssea encontram-
se elevados. Tal acontece com a densidade mineral 6ssea, com Z-scores de +5,4 a +12,3

na coluna vertebral e de +5,2 a +12,1 na anca. Com a idade, os marcadores de reabsorcao

38



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

Ossea (colageno sérico tipo 1 C-telopeptideo reticulado) diminuem para o limite inferior
do intervalo de referéncia na idade adulta, sendo que na infancia costumam estar
aumentados. (77) E de notar que, através do exame histolégico, é possivel verificar-se
que 0 0SsO possui uma aparéncia e mineralizacao dentro dos parametros normais. (776)

O diagnostico desta patologia baseia-se principalmente em achados clinicos e
radiograficos tipicos. Outro pilar fundamental no diagnostico sdo os testes genéticos
moleculares. Na doenca de Van Buchem verifica-se uma delecdo homozigotica de 52 kb
a jusante do gene SOST no cromossoma 17q. (76,77) Além disso, para o diagndstico nao
sdo necessarios os marcadores biologicos. (76)

Atualmente, ndo existe nenhum tratamento especifico, sendo assim acaba por ser
sintomatico. (76,77) Segundo o artigo de revisao de Appelman-Dijkstra et al. (77), o
tratamento perante a paralisia facial recorrente é a descompressao cirtrgica, a partir dos
2 anos de idade.(77) No entanto, ha relatos de 6 pacientes adultos com a doenca de Van
Buchem que, mesmo apds a descompressao cirargica, sofreram de igual modo
recorréncia da paralisia facial. (32,76) Pode ser necessaria a colocacdo de um dreno
ventriculo-peritoneal e de um aparelho auditivo de ancoragem 6ssea, quando presente,
respetivamente, um aumento da pressao intracraniana e um elevado estreitamento do
meato actstico externo. Caso se esteja perante uma estenose espinhal sintomaética, existe
a indicacdo para realizar uma descompressao cirargica. (32,76) Acaba também por ser
necessario medidas de protecdo ocular e aconselhamento genético. (32) Os
glicocorticéides podem ser também uma opcao de tratamento, pois num caso de um
adulto com esta patologia, verificou-se uma supressdo 6ssea. (32,76,77) E importante
realcar que, nas criancas, uma administracdo a longo prazo de glicocorticéides pode
intervir de forma negativa no seu crescimento. (32,76) Através do case report de Van
Egmond et al. (32), é possivel constatar que o uso da prednisona nao provocou uma
melhoria clinica, mas sim uma melhoria nos marcadores bioquimicos 6sseos, apenas

durante o tratamento. (32)

3.3.8 Deiscéncia do canal facial

No case report de Liu et al. (78), é relatado um paciente com PFPR associado a
episodios de otite média aguda. Foi efetuada a recolha da historia clinica, o exame
objetivo e exames de imagem. Na otoscopia detetou-se uma membrana timpanica opaca
bilateral, sem mobilidade. Na TC do osso temporal foi revelado uma cobertura 6ssea
incompleta do segmento timpanico do NF esquerdo. Recomendou-se a realizacao de uma
miringotomia e colocacao do tubo, contudo os pais do paciente recusaram a cirurgia. (78)

No case report de Le Carboulec et al. (79), observa-se um homem que sofreu

recorréncia da PFP durante voos de longa duracao, sem outros sintomas associados. A
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paralisia resolveu-se espontaneamente apos a aterragem do avido. Durante o exame
clinico, verificou-se uma otite média bilateral com efusao, sem retracao da membrana
timpanica. O doente nao apresentava sinais de desvio do septo ou hipertrofia dos
cornetos nasais. Através de exames audiolégicos, verificou-se uma perda auditiva
condutiva bilateral, e com a TC demonstrou-se uma deiscéncia do canal do NF

intratimpanico e um derrame parcial bilateral da mastoide. (79)

Tabela 11: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a deiscéncia do canal facial
N°do

Autor case Ll Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Liu et 1 5 M  Otite média aguda recorrente Otite média aguda:
al. e perda auditiva. Apresentava amoxicilina (também
(78) como sintomas associados: resolveu a paralisia facial
otalgia, rinorreia, congestdo dolado esquerdo)
nasal, febre e paralisia facial
periférica do lado esquerdo
Antecedentes pessoais: varios Otites médias na infancia: , A
. 1 o . ApoOs 1 més
episddios de otite média miringotomia e grommet da i <
A a insercao
durante a infincia; sintomas de do
Le disfuncao crénica da trompa de 3 episddios de paralisia: rommet
eustaquio resolucdo espontanea apds gron ’
Carbo realizou um
36 M a aterragem <
ulec et is6dios d lisia facial voo e nao
al. (79) 3 episodios de paralisia facial o ocorren
) periférica do lado esquerdo Otite média bilateral com ., 3.
< episodio de
durante os voos efusdo: grommet .
Lo /3 ~ aroparesia
Exame objetivo: otite média (resolugdo da  perda ;. .
. ~ . facial
bilateral com efusio auditiva)

A deiscéncia do canal facial deixa o NF desprotegido e, desta forma, vulneravel.
(51) Assim, é necessario ter precaucao durante uma cirurgia otologica, pois existe um
risco aumentado para les6es acidentais. (51,80) Sendo assim, como a deiscéncia do canal
facial esta relacionada com a lesdo iatrogénica do NF, é fundamental conhecer a
frequéncia e a localizacdo preferencial desta variacdo anatoémica. (51) E relatado que a
maior incidéncia da exposicao do NF é de 30-35%, durante a cirurgia para o colesteatoma
da orelha média. (80) E importante salientar que as deiscéncias do canal facial podem
estar associadas a ocorréncia de neurite e paralisia facial, perante situagoes de otite
média aguda, otite média cronica supurativa e no colesteatoma. (51) A deiscéncia do
canal facial coloca em risco o NF a ataques inflamatorios/infeciosos, dado que o nervo se
encontra exposto ao conteiido do ouvido médio. (78) A coexisténcia da deiscéncia do
canal facial e a disfuncao da trompa de Eustaquio pode ser responsavel pela baroparesia
facial. (79) Quando a trompa de Eustaquio nao se encontra funcional, nao ¢é atingido o
equilibrio de pressoes no ouvido, logo, no contexto de alta altitude, ira ocorrer uma

pressao excessiva no ouvido médio. Acredita-se que a baroparesia facial se deve a

40



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

neuropraxia isquémica. A pressdo excessiva do ouvido médio é transmitida pela
deiscéncia do canal facial, diminuindo o fluxo sanguineo de vasa nervorum do NF,
resultando assim em neuropraxia. (81)

A maioria dos pacientes nao apresenta sintomas clinicos, enquanto que em
outros casos, a perda auditiva condutiva pode ser o tnico achado no pré-operatorio.
Também podemos suspeitar de uma deiscéncia do canal facial, caso ocorra uma paralisia
facial apo6s a injecdo de um anestésico local. (51) Os doentes com otite média aguda
associada a paralisia facial podem apresentar otalgia, febre e cefaleias, para além de se
constatar uma membrana timpanica congestionada na otoscopia. (82) A baroparesia
facial foi relatada tanto em mergulhadores como durante voos. As fraquezas faciais
durante os voos tém uma duracao de minutos a varias horas, no entanto ja foi
documentado um caso que demorou mais de dois meses a recuperar. Além disso, nessa
situacdo, também podem estar associadas outras manifestacoes, como: dor facial,
dorméncia facial, desconforto auricular, sensacao de pressao e zumbido. (81)

Uma TC demonstra, geralmente, a deiscéncia do canal facial. Contudo, os defeitos
de menores dimensdes podem nao ser detetados. (80) A TC possui 66-80% de
sensibilidade e 84-98% de especificidade na detecao da deiscéncia do canal facial. (81) O
exame radioldgico é essencial no estadiamento da malformagdo, no planeamento
cirargico e no diagnostico diferencial de doencas congénitas do ouvido. (33) Portanto, o
diagnostico da deiscéncia do canal facial pode ser efetuado durante a cirurgia ou pela TC.
(78) E importante reforcar que as microdeiscéncias podem ser detectadas durante os
estudos histopatologicos ao invés durante a cirurgia. (33)

O tratamento da paralisia facial associada a otite média baseia-se em antibioticos
e miringotomia (para drenar o contetiddo do ouvido médio e aliviar a pressdo no NF). Para
além disso, os corticoesterdides também podem ajudar na reducado da inflamacao do
ouvido médio. Caso este tratamento médico falhe, existem intervengoes cirargicas para
restaurar a func¢ao. (82) Nas situacoes de baroparesia facial, o tratamento costuma focar-
se na prevencao de recorréncias. Na grande maioria, ha resolugio da paralisia facial de
forma espontdnea durante o voo ou na aterragem. Em relacdo a estas situagbes de
baroparesia facial, é aconselhado a utilizagcdo de: técnicas de auto-equalizagdo durante o
voo (para tentar abrir a trompa de Eustaquio), como o bocejo, a degluticao e manobra de
Toynbee; descongestionantes nasais; anti-histaminicos orais (nos doentes com alergias);
tubos de ventilacio (na baroparesia facial recorrente). (79,81) E de notar que, caso nio
haja resolucao da paralisia facial apos a aterragem, a miringotomia com colocacao do
tubo de ventilacao deve ser realizada, de forma a evitar lesOes irreversiveis do NF. Na
paralisia facial persistente e perda auditiva, também se recomenda a utilizacdo de

esterodides orais. (81)
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3.3.9 Lapus Eritematoso Sistémico

No case report de Gupta et al. (16), observou-se uma paciente com paralisia facial
recorrente, devido ao LES. A doente exibia sintomas articulares, aquando o inicio da
paralisia facial. Efetuou-se uma investigacao. Foram tidos em consideracao o nivel de
glicose no sangue, os eletrolitos, testes de func¢ao renal, hepatica e de urina. Os seus perfis
bioquimicos e hematolégicos de rotina, exame do LCR e raio-x do térax, maos e joelhos
estavam dentro dos parametros normais. Os titulos de ANA e o teste de anticorpos anti-
DNA de dupla hélice (anti-dsDNA) eram positivos. A RM do cérebro detetou na
substancia branca subcortical alteracoes desmielinizantes. Na
eletromiografia/velocidade de conducao nervosa, observou-se no NF direito um padrao

de desmielinizacao. (16)

Tabela 12: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e o lipus eritematoso

sistémico
Wl Idade
Autor case Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Gupt 1 20 F  Antecedentes pessoais: 4 episddios de Prednisolona Apds 1 més:
aet paralisia facial nos dltimos 12 anos; recuperacao
al. ulceracdo oral intermitente e artralgia completa.
(16) nas grandes articulagcoes, desde os Ainda em
altimos 2 anos seguimento

Paralisia facial periférica do lado
direito; desvio do canto da boca para
lado esquerdo; incapacidade de fechar
o olho direito; sialorreia do canto da
boca

O LES pode afetar diversos sistemas do corpo humano. Esta patologia pode
envolver a pele, as articulacoes, os rins, o coracao, os pulmoes e o sistema nervoso, entre
outros. Em relacdo ao sistema nervoso, as manifestacoes que sao possiveis de se observar
sdo: acidentes vasculares cerebrais, convulsdes, cefaleias, declinio cognitivo, neuropatias
cranianas e periféricas. (16)

Existem auto-anticorpos relacionados com o LES (por exemplo, ANA, anti-
dsDNA, anti-Ro, anti-La, anti-Smith), que apresentam sensibilidades e especificidades
variaveis. Deve-se verificar os niveis dos complementos C3 e C4, sendo que niveis
diminuidos podem estar relacionados com a atividade da doenca. Em contraste, os
marcadores de inflamacao, como por exemplo, a taxa de sedimentacao de eritrocitos e a
proteina C-reativa (PCR), podem estar elevados. Além disso, também se devem realizar
hemogramas completos e testes de funcao hepatica e renal, para avaliar o envolvimento

dos 6rgaos. Perante uma suspeita do envolvimento de algum 6rgao especifico, devem-se

42



Paralisia Facial Periférica Recorrente — Monografia

realizar exames de imagem. Na suspeita de nefrite lipica realiza-se sempre uma biopsia
renal. (83)

Como esta patologia apresenta uma elevada variedade de possiveis manifestacoes
clinicas e de auto-anticorpos, torna-se dificil chegar ao diagnostico exato. E de extrema
importancia que o profissional de satide considere, simultaneamente, as manifestagoes
clinicas, os achados serologicos, a imagiologia e a histopatologia. Os critérios de
classificacio EULAR/ACR ajudam os profissionais de satide na suspeita de um
diagnostico de LES. Os critérios de classificacio de EULAR/ACR de 2019 incluem um
teste de ANA positivo, seguido de critérios aditivos ponderados de 2 a 10. Estes critérios
sao agrupados em sete dominios clinicos (constitucional, hematologico,
musculoesquelético, mucocutaneo, seroso, renal e neuropsiquidtrico) e trés
imunologicos (anticorpos especificos do LES, anticorpos antifosfolipidos e proteinas do
complemento). Perante uma classificagao igual ou superior a 10 pontos, sao classificados
como tendo LES. (84)

Segundo o documento “EULAR recommendations for the management of
systemic lupus erythematosus: 2023 update”, num doente com possivel LES
neuropsiquiatrico, deve-se seguir os principios gerais da populacao em geral e considerar
o tratamento sintomatico de acordo com a manifestacio individual. Assim, na doenca
neuropsiquiatrica ativa devido ao LES, utilizam-se os glicocorticoides e os agentes
imunossupressores para as manifestacoes inflamatorias. Por outro lado, no caso de
manifestacoes aterotrombéticas ou relacionadas com os anticorpos antifosfolipido,

utilizam-se os agentes antiplaquetérios/anticoagulantes. (85)

3.3.10 Dolicoectasia Vertebrobasilar

No case report de Mishra et al. (34), foi realizada uma historia clinica e um exame
objetivo, ndo se tendo observado nenhuma alteragio, para além da presenca da fraqueza
facial. Efetuou-se uma angiografia-RM cerebral, que permitiu visualizar a presenca da
dolicoectasia da artéria vertebrobasilar. E importante salientar que em duas paralisias

anteriores foram realizadas uma TC da cabeca, mas ambas estavam normais. (34)
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Tabela 13: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a dolicoectasia

vertebrobasilar
M Idade
Autor case Sexo Clinica Tratamento Follow-up
(anos)
report
Mish 1 49 M  Antecedentes pessoais: Paralisias anteriores: Apb6s 5
ra et hipertenso; hemiparesias estimulacdo galvanica, meses:
al. faciais alternantes e multivitaminas, melhoria
(34) recorrentes desde 1975 antibibticos, esterdides, da
aciclovir e fisioterapia  fraqueza
Fraqueza facial periférica do facial

lado esquerdo, sensacdo de Clipagem
peso facial, desvio do canto da

boca para lado direito,

salivagdo e acimulo de comida

do lado esquerdo da boca.

Esta patologia pode variar com sintomas graves, como o AVC, lesOes
tromboembodlicas ou compressoes dos nervos cranianos. (86) A DVB apresenta bastantes
possiveis manifestacoes clinicas, que incluem, o tic douloureux, nevralgia, zumbidos,
vertigens, défices motores ou sensoriais, ataxia, deméncia, cefaleia, leucoencefalopatia,
apneia central do sono, disfunc¢oes cerebelares e hidrocefalia obstrutiva. (34,86) Além
disso, os doentes também podem ser assintomaticos. (86)

Caso nao se utilize a angiografia de subtracao digital, pode-se usar a RM e a
angiografia-RM para confirmar o diagnostico desta patologia. Para visualizar a
compressao das estruturas neurais, é possivel utilizar dois exames de imagens, como a
RM e a angiografia-RM. Estes dois exames, juntamente com a TC, conseguem excluir o
envolvimento parenquimatoso. Por outro lado, a histopatologia determina a anomalia
nos vasos envolvidos. (34)

O diagnoéstico da DVB possui como critérios: um didmetro da artéria basilar ou
vertebral superior a 4,5 mm; ou um desvio de qualquer parte destas artérias superior a
10 mm em relacdo ao trajeto mais curto previsto; ou um comprimento da artéria basilar

superior a 29,5 mm, ou um comprimento da artéria vertebral intracraniana superior a

23,5 mm. (34,86,87)

3.3.11 Febre mediterranea familiar

No case report de Yilmaz et al. (30), observa-se uma rapariga que tinha o
diagnostico de FMF e que apresentou trés episddios de PFP, num intervalo de 9 meses.
No primeiro episédio de PFP, através dos achados clinicos e exames laboratoriais,
excluiram-se possiveis causas da paralisia, tendo sido, desta forma, diagnosticado como
PB. Apbés o ultimo episoédio de recorréncia da paralisia facial, realizou-se uma
investigacdo detalhada, incluindo: hemograma; testes bioquimicos; taxa de
sedimentacao de eritrocitos; PCR; titulo de antiestreptolisina-O; testes da funcao

tiroideia; vitamina B12; raio-x de torax; exames de imagem cerebral; TC do osso
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temporal; exames do LCR (contagem de células, cultura, glicose, proteinas e
imunoglobulina G e M contra Borrelia burgdorferi e testes de reacdo em cadeia da
polimerase para o virus HSV 1 e 2, adenovirus e enterovirus); pesquisa de anticorpos no
soro contra possiveis virus (por exemplo CMV, EBV, HIV) e bactérias (como Borrelia,
Salmonella, Brucella); analise de ANCA, ANA EmA, entre outros; e por fim, estudos de
conducao nervosa motora e sensitiva mediana e peroneal e eletromiografia convencional
com agulha. Resumidamente, as analises serologicas, as analises do LCR e os exames de
imagem realizados nao revelaram nenhuma alteracao. Neste case report é sugerido que
a PFPR ocorreu devido a vasculite associada a FMF. A presenca das infecoes do trato
respiratorio precedentes aos ataques é considerada como um fator desencadeante da
ativacdo do sistema imunologico, que, consequentemente, levou possivelmente a

vasculite. (30)

Tabela 14: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a febre mediterranea

familiar
N° do
Autor case Idade Sexo Clinica Tratamento Lo Lo
(anos) up
report
Yilm 1 14 F Antecedentes pessoais: febre 1° paralisia:
az et mediterrdnea  familiar (mutagdo prednisolona,
al. homozigética M694V; tratada com aciclovir e
(30) colchicina durante 8 anos); reabilitagdio motora

(recuperacao total)
Paralisia facial periférica no lado

direito (grau IV); lingua fissurada; 15
dias antes teve uma infecio do trato
respiratdrio superior

20 e 3° paralisia:
resolucao
espontinea

Apbs 5 e 9 meses do episodio inicial:
recorréncia da paralisia facial
periférica. (precedida por infecdo do
trato respiratorio superior)

Esta patologia apresenta diversas manifestacoes clinicas, que podem,
provavelmente, depender da genética e de fatores ambientais. Frequentemente,
caracteriza-se por episodios recorrentes de febre e inflamacao sistémica com serosite
(pleural e abdominal) e artrite. (88) Além disso, também pode ocorrer uma erupcao
cutdnea eritematosa. Os episoédios da FMF sdo geralmente auto-limitados, com uma
duracao entre 1 a 4 dias. (89) Foram identificados fatores desencadeantes para os
ataques, tais como situacOes stressantes, exposicao ao frio, ciclo menstrual, longos
periodos de pé ou exercicio. (88,89) A grande maioria dos casos tem inicio na infancia,
contudo também existem casos com inicio da idade adulta, que evidenciam sintomas
mais leves. (88) E de notar que o quadro clinico pode ficar mais complicado com a
associacdo da vasculite, sacroileite, ou manifestagoes neuroldgicas. (89) Um achado

frequente na FMF é o envolvimento do SNP, ocorrendo, por exemplo, paralisia do NF e
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nervo oculomotor, mialgia e reducdo dos reflexos tendinosos. Por outro lado, o
envolvimento do SNC é extremamente raro. A vasculite cerebral e a amiloidose sao
possiveis causas para as anomalias do SNC e do SNP na FMF. (55)

Durante os episodios da FMF, pode-se constatar uma elevacao dos mediadores
inflamatoérios (como a PCR e a amilbide A sérica). Além disso, por vezes a PCR e a
amilbide A sérica apresentam-se elevadas inclusive durante os periodos sem episédios,
evidenciando, desta forma, uma doenca ativa e um risco continuo de amiloidose. (88,89)

O diagnoéstico da FMF baseia-se na clinica, em dados epidemiologicos e na
histéria familiar do paciente. Para ajudar na sua determinacao, existem critérios bem
estabelecidos, tais como os critérios de Livneh, para o diagnostico em pacientes adultos,
e os critérios de Yalcinkaya-Ozen, em criancas. Para além disso, é importante salientar
que atualmente é possivel utilizar o teste genético para a confirmacdo diagnostica,
especialmente perante um quadro atipico. (90)

Relativamente ao tratamento, o farmaco de eleicao é a colchicina. Este farmaco
consegue controlar a recorréncia dos ataques inflamatorios e prevenir o desenvolvimento
da complicacdo mais devastadora da FMF, a amiloidose AA. (89) No caso de pacientes
que nao respondem ou sao intolerantes a colchicina, podem ser fteis os farmacos
biologicos, apesar de ainda serem necessarios mais estudos. Os antagonistas dos

receptores da IL-1 e os agentes anti-TNF-a sdo exemplos destes farmacos bioldgicos. (90)

3.3.12 Sindrome de Eagle

No case report de Péus et al. (35), é possivel observar a recorréncia da PFP,
devido a um processo estiloide espessado e alongado. Para além da recolha da histéria
clinica e do exame fisico, foram realizados: uma eletroneurografia (ENoG), que
demonstrou uma lesao axonal do NF esquerdo; uma TC e RM, que revelou um processo
estiloide esquerdo espessado, alongado e com pseudoartrose. Optou-se pela remocao
cirtrgica do processo estiloide. No intra-operatério, o NF encontrava-se inflamado e com

um tecido inflamatério a sua volta. (35)
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Tabela 15: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a sindrome de Eagle

WPl Idade
Autor case Sexo Clinica Tratamento Follow-up

(anos)

report
Péus 1 39 __ Antecedentes pessoais: histéria 3° paralisia: Apds 6
etal. de trauma com a cabeca (ocorreu prednisolona, meses:

(35) antes do inicio das paralisias); valaciclovir e permanéncia
dores difusas cervicais do lado doxiciclina da paralisia

esquerdo que sdo desencadeadas (permanéncia da facial ligeira;
por movimentos (inicio ap6s o paresia facial de sem novo

trauma); histéria de 3 episdédios grau II) episddio de
de paralisia facial periférica recorréncia
recorrente (num periodo de 5 4° paralisia:
anos) remogao do

processo

Paralisia facial periférica do lado estiloide
esquerdo; pressdo na base do

musculo esternocleidomastoideu
desencadeia dor

A sindrome de Eagle pode provocar variados sintomas, sendo estes na sua
maioria localizados e unilaterais. O sintoma mais comum é a dor, que se pode
caracterizar como irradiacao para o ouvido ou mandibula, otalgia ou dor na articulacao
temporomandibular. Para além disso, existem queixas de disfagia ou odinofagia,
sensacao de corpo estranho, dor ao bocejar ou esticar a lingua, bem como dor
desencadeada pela rotacdo da cabeca. (35,91) H4 também relatos de sintomas
neurologicos, sintomas auditivos, acidentes isquémicos transitérios, ulceracao
persistente da boca, dor de dentes e disfonia associada a um processo estiloide alongado.
(91)

O diagnostico desta patologia pode ser obtido através de uma histéria clinica,
exame objetivo, exames de imagem e teste de infiltracdo de lidocaina. E dificil fazer o
diagnostico apenas com base nas manifestacoes clinicas, visto que sdo inespecificas.
Deste modo, perante as queixas de dor na regido cervico-facial e cervico-faringea, é
essencial que a sindrome de Eagle faca parte do diagnostico diferencial. No exame
objetivo, é 1til efetuar a palpacao da fossa tonsilar, uma vez que reproduz a dor referida
pelos doentes. Caso o processo estiloide seja superior a 7.5 cm, é possivel sentir o
processo na fossa tonsilar. Se a infiltracao de lidocaina na fossa amigdalina provocar o
desaparecimento dos sintomas, considera-se o teste como positivo para o diagnostico. E
importante destacar que o processo estiloide alongado é confirmado através de exames
radiolégicos (radiografia lateral da cabeca e pescoco, ortopantomografo e radiografia de
Towne’s modificada). A TC da cabeca e do pescoco, especialmente a reconstrucao em 3D,
sao o gold standard para a visualizacao anatémica do processo, pois fornecem a medicao

exata do comprimento e angulacao do processo estiloide, para além de evitar os
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problemas de sobreposicao anatémica. Nos casos de suspeita de compressao vascular,
pode ser valioso o uso da angiografia-TC. (92,93)

O tratamento depende da gravidade da situacao, tendo como op¢oes o tratamento
conservador e o cirargico. O tratamento conservador é a primeira linha, e baseia-se em
analgésicos e anti-inflamatorios nao esterdides. No entanto, este tratamento nao exibe
resultados satisfatorios a longo prazo. O tratamento definitivo é a estiloidectomia (por
via intra-oral ou externa), capaz de curar a maioria dos doentes com diagnostico de

sindrome de Eagle. (56,57)

3.3.13 Displasia fibrosa do osso temporal

No case report de Zaytoun et al. (13), aquando da apresentacao das primeiras 2
paralisias, foi recolhida a histéria médica passada e efetuado o exame objetivo (que nao
apresentava alteracOes), para além de se realizarem analises ao sangue, titulos
seroldgicos, titulos virais e estudos imunologicos, que apenas revelavam uma taxa de
sedimentacao de eritrocitos elevada. A TC demonstrou uma expansao e alargamento do
osso temporal direito até a regiao occipital, com aspeto de vidro fosco e células da
mastoide bem obliteradas (exceto o antro). O canal de Falopio era bem visualizado,
exceto na sua parte superior. Lesoes semelhantes foram observadas no osso temporal
esquerdo, contudo eram menos graves. Também se realizou uma bidpsia da lesdo
temporal direita, que foi consistente com displasia fibrosa. O quarto episédio de paralisia
foi o Gnico que apresentou uma dor intensa, vermelhidao e sensibilidade grave na area
retro-auricular do lado direito. Realizou-se novamente uma TC, que revelou lesao 6ssea
expansiva, com aspeto de vidro fosco, que estreitava a cavidade do ouvido médio e atingia

aregiao dos canais semicirculares. (13)

Tabela 16: Dados do case report sobre a paralisia facial periférica recorrente e a displasia fibrosa do osso

temporal
D Idade 4o
Autor case o) Sexo Clinica Tratamento Follow-up
report
Zayto 1 27 F  Paralisias Apbés 2 primeiras paralisias: Sem novos ataques
un et faciais tratamento expectante nos altimos 6 anos
al. recorrentes do
(13) lado direito 3° paralisia: resolucio Ultima TC: mesma
durante 10 anos espontanea lesao expansiva; sem
alteracdo no tamanho,
4° paralisia: Anti- com novas areas
inflamatérios nao lacidas no seu
esterdides (controlaram os interior;
sintomas) acompanhada para
exclusao de
malignidade no

interior da lesdo

O processo da displasia fibrosa do osso temporal caracteriza-se, normalmente,

pelo inchaco indolor e gradualmente crescente da mastoide e/ou das partes escamosas.
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(13) Os sinais e sintomas variam de acordo com o tipo e a localizacao da displasia fibrosa.
Sendo assim, podem ocorrer uma deformidade/assimetria facial, alteracGes visuais,
deficiéncia auditiva, congestao/obstru¢ao nasal ou parestesia, entre outros. (94) O
estreitamento do canal auditivo externo é a manifestacao clinica mais comum, quando
h& um envolvimento do osso temporal. Desta forma, este estreitamento pode levar a uma
perda auditiva condutiva progressiva. Também se pode observar outros sintomas
quando ha envolvimento do osso temporal, como o abaulamento retroauricular, otorreia,
otalgia e zumbido. Perante um envolvimento da cipsula 6tica, pode ocorrer uma perda
auditiva neurossensorial. (95) Apesar de ser raro, é necessario destacar que o
envolvimento do osso temporal pode causar uma fraqueza ou paralisia facial. A paralisia
pode surgir devido a compressao do nervo, sendo por vezes dificil aceder a localizacao da
compressao. (94) Como complicagoes desta patologia, pode-se verificar a formacao de
colesteatoma, otite externa recorrente, erosao dos ossiculos do ouvido médio e capsula
oOtica, que levam a labirintite e a fistulizacao do canal semicircular lateral. (13)

A realizacao da TC é recomendada para definir a anatomia das lesdes e observar
a expansao da doenca. Perante uma fraqueza facial stibita, é indicada uma TC da base do
cranio ou do osso temporal. Na displasia fibrosa craniofacial, a caracteristica radiografica
mais comum é uma aparéncia de vidro fosco com um cortex fino e sem bordas distintas.
(94) Os achados histoldgicos caracterizam-se pela substitui¢cdo do osso maduro normal
por bandas de tecido fibroso entremeadas por trabéculas 6sseas imaturas, deixando as
corticais intactas. (13) E necessario salientar que os niveis de calcio, fésforo e fosfatase
alcalina séricos podem-se encontrar normais ou ligeiramente alterados. (95) Quando a
displasia fibrosa envolve o osso temporal, é recomendado efetuar-se um exame
audioldgico completo e uma avaliacao do ouvido. Durante o crescimento ativo do osso, é
recomendada a realizacdo de exames auditivos anualmente. (94)

O diagnostico da doenca displasia fibrosa baseia-se nos achados clinicos
radiologicos, histologicos e genéticos. Apesar do exame histopatolégico ser considerado
o gold standard, a TC é o exame mais preciso no diagnoéstico. Além disso, a TC também
acaba por ser fundamental no planeamento do tratamento e seguimento desta patologia.
(96) E importante destacar que, caso a lesdo seja quiescente, assintomatica, ou na base
do cranio, pode nao ser necessaria ou possivel a realizacao da biopsia. (94)

Relativamente ao tratamento cirdrgico, este é recomendado em casos de estenose
do meato acustico externo com infecoes recorrentes ou colesteatoma secundario, dor
local, perda auditiva condutiva, deformidade craniofacial, fratura patologica,
descompressdo nervosa. £ também recomendado, quando ha necessidade de exame

anatomopatologico para o diagnoéstico diferencial com doencas malignas. (96) Além
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disso, também se deve salientar que, apesar da dor ser comum nos doentes com displasia

fibrosa, nao existem muitos estudos com dados detalhados sobre os sintomas. (94)
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3.4 Prognéstico

A paralisia facial costuma ocorrer de forma inesperada, causando naturalmente
uma enorme ansiedade aos doentes. Certamente, a preocupacao dos doentes é saber se
conseguirao recuperar completamente da paralisia e quanto tempo ir4d demorar a sua
recuperacao. Sendo assim, os profissionais de saude sao encarregues de dar uma
informacao precisa sobre o prognostico ao doente. (97)

A previsao do progndstico da paralisia facial é realizada pelo sistema de
classificacao facial (abordado no capitulo 2.2) e por exames eletrofisiologicos. Os exames
eletrofisiologicos fornecem previsdes de prognostico com base em valores medidos e
objetivos, enquanto que os sistemas de classificacdo por escalas sdo determinados
visualmente, sendo sujeitos, desta forma, a subjetividade do examinador. (97) E
importante perceber que os testes eletrofisiologicos nao servem para fazer o diagnostico
da patologia ou até mesmo confirmar a etiologia, mas sim para apoio diagnostico. Estes
testes tém como objetivo: localizar o local da lesdo ao longo do nervo; indicar a gravidade
da lesao e, por ultimo, ajudar a perceber qual o estado do nervo lesado, ou seja, perceber
se est4 a degenerar ou a regenerar. (98)

Antes de mencionar quais os testes eletrofisiologicos, é importante referir os trés
graus de lesdo das fibras do NF, sendo estes a neurapraxia (perturbacdo do transporte
axonal sem degeneracdo); axonotmese (degeneracao walleriana da bainha de mielina
sem alteracdo do perineuro, além disso existe uma regeneracido do axénio); e a
neurotmese (degeneracdo walleriana com perda da camada perineural, tendo uma
regeneracao imprevisivel). (21)

Existem vérios testes eletrofisioldgicos que sao usados clinicamente na paralisia
facial, como o teste de excitabilidade nervosa (NET), o teste de estimulacao méxima
(MST), a ENoG e, por ualtimo, a eletromiografia (EMG).

O NET e o MST dependem de uma avaliagao visual dos movimentos faciais por
parte dos profissionais de satide. No NET, é necessario calcular os limiares de excitacao
do lado afetado pela paralisia e do lado nao afetado e, de seguida, calcular a diferenca
entre ambos. O limiar de excitacdo do NET é a corrente minima necessaria para se obter
uma contracao facial. (98) Um estudo propos alguns critérios de prognostico usando o
NET, tais como: uma diferenca de excitabilidade nervosa (NED) < 3,5 mA prevé um bom
prognéstico, enquanto que uma NED > 3,5 mA ou sem observacao de movimento
muscular facial através de uma estimulacao elétrica de 20 mA prevé um mau
prognostico. (97) O MST caracteriza-se pela comparacao do movimento facial nos dois

lados através de uma corrente no nivel maximo. (98)
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O valor da ENoG ¢ calculado através da razao entre o potencial de acdo do
musculo composto (PAMC) do lado paralisado e do lado nao afetado pela paralisia. Este
valor refere-se a percentagem de fibras nervosas que nao sofreram degeneracdo e
também pode sugerir a probabilidade de recuperagdo. (97) Caso a degeneracio seja
superior a 90%, é considerado um sinal de mau prognostico. (21)

A ENoG e o NET apresentam diferentes vantagens e desvantagens. A ENoG ¢
considerada um dos testes mais fiaveis para avaliar o grau de lesao do NF, pois consegue
fornecer um prognostico preciso, enquanto que o NET tem uma previsao prognostica
inferior a ENoG. (14,97) A ENoG é bastante dolorosa, pois utiliza uma estimulacao
maxima como corrente. (97) Por outro lado, o NET nao apresenta muita dor, visto que a
corrente utilizada é com base numa estimulacdo baixa que seja suficiente para atingir o
limiar. Além disso, um dos motivos para a utilizacdo do NET é a sua simplicidade e
conveniéncia. (14,97)

A EMG mede os potenciais elétricos dos musculos, através de elétrodos de
agulhas, durante a atividade muscular voluntaria e espontinea. (21) E necessario
salientar que ap0s a perda de excitabilidade do nervo e completa degeneracao, a EMG é
o Unico teste 1til, ou seja, o NET, o MST e a ENoG nao sdo tteis apos 2-3 semanas da
paralisia facial. (98)

Atualmente, existem poucos artigos que relacionem a recorréncia da paralisia
facial e o prognostico. De seguida, serao mencionados os resultados mais significativos
dos artigos que associam estes dois temas.

E de salientar que a SMR apresenta uma paralisia facial recorrente com um pior
progndstico comparativamente com a PB recorrente. (46) Apesar de certas limitacoes,
através do estudo de Wang et al. (46) constatou-se uma diferenca acentuada entre as
recuperacoes das paralisias recorrentes na SMR e na PB, tendo a SMR uma pior
recuperacao. Foi possivel observar que 71,2% dos pacientes deste estudo que se
apresentavam com PB recorrente recuperaram para o grau I do sistema de classificacao
HB, enquanto que, para os pacientes com SMR e com paralisia recorrente, apenas 13,6%
conseguiram recuperar para o grau I. (46) O pior prognoéstico da SMR deve-se ao edema
orofacial, que tende a ser recorrente e nao responde ao tratamento, e ao facto da paralisia
facial poder recidivar durante um longo periodo de tempo. A paralisia facial recorrente
da SMR possui uma maior duracao, fibrose/atrofia dos labios e pode resultar numa
fraqueza facial irreversivel. (49)

Através do estudo de Chung et al. (99), observaram-se resultados bastante
interessantes, tais como, os pacientes com PB recorrente apresentaram um maior grau
no sistema de classificacdo HB em comparacao com os da PB sem recorréncias. Também

se verificou uma maior taxa de recuperacdo nos pacientes com PB sem recorréncias
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(88,4%) em relacdo aos que apresentavam recorréncia (72,2%). Constatou-se que as
taxas de recuperacao de acordo com o lado da recidiva foram semelhantes (ipsilateral de
80,6% e contralateral de 72%). Neste estudo, verificou-se que os fatores de prognostico
significativos para os doentes com PB recorrente eram: o inicio do tratamento dentro de
7 dias e os resultados da eletromiografia. (99)

No estudo de Mancini et al. (59) foi possivel observar-se uma recuperagao mais
rapida no grupo dos doentes com o primeiro episdédio de PB em relacdo aos doentes com
PB recorrente, contudo nao houve diferenca da funcao final entre estes dois grupos. (59)
Além disso, neste estudo verificou-se que o tempo decorrido desde a paralisia anterior
até a recorréncia e o lado previamente afetado nao tiveram influéncia no resultado. E de
notar que no mesmo estudo é referido que a recuperacao foi mais lenta quando associada
a um maior grau no sistema de classificacdo HB, sendo também a PB recorrente um fator
de risco para uma recuperacao mais lenta. (59)

Na paralisia facial recorrente ¢é dificil fazer uma previsao do prognostico, visto
que sequelas de paralisias anteriores podem afetar os potenciais de acdo. (5,14) E
necessario reforcar que estes testes eletrofisiologicos costumam comparar o lado da
paralisia com o atual lado nao afetado. No entanto, o lado atualmente nao afetado pode
ter sido afetado anteriormente por uma paralisia, ou seja, os valores desse lado podem
estar diminuidos pela deterioracio residual das lesGes nervosas passadas.
Consequentemente, pode haver uma sobrestimacdao do progndstico. Além disso, esta
sobrestimacao do prognostico também pode acontecer perante uma recorréncia
unilateral. E de realcar que a previsio do progndstico para a recorréncia da paralisia
facial também se torna dificil, pois por vezes nao existem dados sobre a paralisia anterior.
(14)

Para que os valores da NED e da ENoG sejam indicadores tteis, é essencial que
haja um intervalo de anos entre a paralisia anterior e a paralisia atual, particularmente
nos casos de paralisia grave. E essencial mencionar que os valores da NED demoram
menos tempo a recuperar em relacdo aos valores da ENoG. (14) Perante o estudo de
Yoshihara et al. (14), conclui-se que a NET pode ser 1til na previsao do prognostico na
paralisia facial recorrente, caso se tenha passado varios anos entre a paralisia facial
inicial e a paralisia recorrente. Em contraste, a ENoG nao mostrou a mesma relevancia.
(14)

E importante salientar que, face a recuperacio da lesio do NF, os resultados dos
testes eletrofisioldgicos vao-se alterando ao longo do tempo. Contudo, estes valores

podem nao retornar ao normal, apesar da recuperacao completa dos movimentos faciais.

(14)
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4.Discussao e conclusao

Através desta monografia, foi possivel identificar e descrever as diferentes
etiologias que podem ter como manifestacio a PFPR. Apesar de algumas destas
etiologias serem raras, ¢ fundamental que os profissionais de satide as considerem como
hipoteses de diagnostico, de forma a oferecer aos pacientes o tratamento mais adequado
e, consequentemente, uma melhor perspetiva de recuperacgao.

Com a anélise dos case reports e estudos apresentados, em conjunto com a teoria
mais recente, é possivel concluir que uma boa recolha de uma histéria clinica e a
realizacdo de um exame objetivo detalhado é extremamente importante, numa primeira
abordagem ao doente com uma PFPR.

Através de dados como o sexo, idade, antecedentes pessoais, historia familiar do
paciente, contexto do surgimento da paralisia e sintomas associados é possivel obter uma
maior suspeicao para certas etiologias em relacao a outras. Existem etiologias que tém
uma predominancia de um sexo em especifico, como a sindrome de Eagle. (56) A historia
familiar € fundamental, uma vez que certas patologias apresentam um padrao de heranca
autossdmica, como, por exemplo, a FMF e a doenca de Van Buchem. (30,55) Além disso,
é possivel evidenciar uma forte relacao entre a recorréncia de episédios de PB e uma
historia familiar de episédios semelhantes. (28) O contexto em que a paralisia facial
surge também pode ser importante para a determinacao da etiologia. Por exemplo, uma
paralisia facial que ocorra durante mergulhos ou voos de longa duracdo, pode ser um
indicador de uma deiscéncia do canal facial. (81)

Para além da histéria clinica, o exame objetivo revela-se importante na
identificacdo das caracteristicas da paralisia facial, permitindo, desta forma, diferenciar
a PFP da PFC. Numa PFP, a paralisia muscular est4 presente em todos os andares da face
do lado afetado, enquanto que na PFC verifica-se uma preservacao do andar superior da
face. (5,20,23)

Adicionalmente, um exame objetivo minucioso consegue fornecer bastante
informacao 1til, que pode, inclusive, direcionar para a causa da paralisia. A SMR
apresenta uma triade caracteristica, que inclui a PFPR, a lingua plicata e o edema
orofacial recorrente/persistente. (73) O reconhecimento desta triade permite um
diagnostico mais célere, evitando que o doente realize exames desnecessarios. (10)
Infelizmente, esta triade esta presente apenas numa reduzida percentagem de pacientes.
(49) Por outro lado, na suspeita de sindrome de Eagle, a palpacao da fossa tonsilar é til,
pois é capaz de reproduzir a dor referida pelos pacientes. (92,93) Desta forma, como é
possivel verificar, a realizacdo de um exame objetivo detalhado apresenta diversas

vantagens na abordagem da paralisia facial.
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O ritmo de evolucdo da paralisia facial também é um fator importante. Por
exemplo, caso a paralisia surja de uma forma subita e tenha agravamento maximo logo
apos 3-4 dias, pode-se suspeitar que se trata de uma PB. Em contraste, caso a paralisia
tenha uma evolucao lenta e uma maior duracao, deve-se suspeitar de outras etiologias,
como as neoplasias ou a EM. (3,61,63)

E possivel que a PFPR possa ndo ser a primeira manifestacio tipica de uma
patologia ou possa surgir associada a diversas manifestacdes clinicas inespecificas. E,
portanto, extremamente relevante que se tenha um elevado indice de suspeicao, quando
se esta perante uma PFPR. (15,16)

Através da analise dos case reports relatados, verifica-se que a maioria dos
primeiros episddios das PFPR foram diagnosticados erradamente como PB, apos a
exclusao de possiveis causas. Este diagnostico era posteriormente colocado em causa,
apoOs a recorréncia das paralisias faciais (algo raro na PB), levando, desta forma, a
realizacao de uma investigacao mais exaustiva e detalhada. Na grande maioria dos case
reports apresentados, a investigacao baseou-se através de: exames de imagem (como o
raio-x de torax, TC do osso temporal e RM cerebral avaliando o trajeto do NF ); niveis de
glicose no sangue; hemograma completo; PCR; taxa de sedimentacao de eritrocitos;
niveis de eletrélitos; niveis da vitamina B12; niveis da enzima de conversio da
angiotensina; testes da funcao renal, hepatica e da tiroide; analise de anticorpos (como
dos ANA, ANCA, anti-dsDNA, anti-TTG, EmA, entre outros); analises no LCR (contagem
de células, glicose e proteinas). Além disso, também se realizou analises no soro e no LCR
para pesquisar possiveis virus (como o CMV, EBV, HIV, HSV, entre outros) e bactérias
(como Borrelia burgdorferi, Treponema pallidum, Salmonella, Brucella, entre outros).
Esta investigacao detalhada permitiu confirmar o diagnostico e excluir as restantes
etiologias na maior parte dos case reports. Para além destes exames, outros
procedimentos também podem ser uteis para o diagnostico de certas etiologias, como a
bidpsia e os testes genéticos.

Em conclusao, o trabalho realizado e apresentado nesta monografia permite uma
melhor compreensao sobre a PFPR, bem como as diferentes etiologias que apresentam
esta manifestacdo. Atualmente, os primeiros episodios desta paralisia continuam a ser
erradamente diagnosticados como PB, pelo que é imperial que haja um maior
conhecimento sobre este tema entre os profissionais de satide. Através de um diagndstico
correto e mais célere, é possivel determinar a etiologia subjacente e oferecer ao paciente
o tratamento adequado o mais cedo possivel, algo que pode ter um impacto muito
positivo na qualidade de vida do mesmo.

Sao ainda necessarios mais estudos relacionados com a PFPR, uma vez que sao

raros os casos e os artigos publicados sobre este tema. Além disso, certos estudos
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utilizados nesta monografia apresentavam algumas limitagdes, principalmente pelo
facto dos estudos serem de natureza retrospetiva e apresentarem um reduzido namero
de participantes. Sendo assim, para obter uma melhor compreensao e conhecimento
clinico desta patologia rara, seria benéfico a realizacdo de mais estudos, idealmente
prospetivos, que se focassem nas diferentes etiologias associadas a PFPR e relacionassem
a clinica, os exames e os tratamentos utilizados. Como a PFPR é uma patologia rara, é
dificil realizar um estudo com um elevado nimero de participantes. Dito isto, seria
extremamente 1til que um grupo de peritos no assunto tentasse estabelecer um conjunto

de guidelines/normas sobre a orientacao clinica para estes casos.
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