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Reconstrucio da Asa Nasal na Sindrome de Johanson
Blizzard*

Reconstruction of ceiling and cutaneous cover of nasal wings in the
Johanson-blizzard's syndrome™

RESUMO

Os autores relatam o caso de uma paciente pediatrica
(trés anos) com aplasia das asas nasais, consequiente
4 sindrome de Johanson-Blizzard. E descrita a
utilizagdo do retalho médio frontal bifurcado para
reconstrugdo bilateral do forro ¢ cobertura cutinea
das asas nasais, obtendo bom resultado em um tinico
tempo cirurgico.
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ABSTRACT

This case is about a pediatric patient, 3 years old,
with nasal wings aplasia, consequent to Johanson-
Blizzard syndrome. A forked medial front flap use is
described for the bilateral reconstruction of ceiling
and cutaneous cover of nasal wings, having obtained
a goodresult in a single surgical procedure.

KEY WORDS: Abnormalities, Surgical flaps,
Reconstruction, Syndrome.

INTRODUCAO

Johanson e Blizzard' descreveram pela
primeira vez, em 1971, uma entidade clinica
caracterizada por aplasia das asas nasais, defeitos
ectodérmicos em couro cabeludo e deficiéncia mental
em graus variaveis. Posteriormente, foram descritos
na literatura outros casos associados a essa sindrome;
com outras anormalidades como: insuficiéncia
pancreatica exderina’, microcefalia, surdez, baixa
estatura e doenga pulmonar crénica. ' Atualmente, ha
na literatura 38 casos descritos.

Essa sindrome, caracterizada por heranca
autossomica recessiva, apresenta-se com maior
freqiiéncia entre pais consangiiineos. "

Entre as caracteristicas atribuidas, em todos os
casos, foram descritas a insuficiéncia pancreatica
exocrina, a aplasia das asas nasais e auséncia de
denti¢do permanente. Qutros sinais freqlientes sdo a
agenesia do couro cabeludo, deficiéncia do
crescimento e surdez. Dentre os achados pouco
freqiientes, sfo relatados a microcefalia, fistula
cutanea nasolacrimal, hipotireoidismo, fistula reto-
ureteral, hidronefrose, micropénis, hipospadia e énus
imperfurado.’ (Tabela 1)

Em relagdo a deficiéncia mental nesses
pacientes, é devida a microcefalia, hipotireoidismo e
desnutricdo, e nfo a problemas diretamente
relacionados ao Sistema Nervoso Central; sendo
claramente documentada a inteligéncianormal. **
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Anormalidades Porcentagem (%)
Hipoplasia / aplasia das asas nasaig 100
Insuficiéncia pancreatica com mé absorgao o
Dentigdo permanente ausente 90
Alopécia 87
Hipotonia 80
Surdez neuressensorial R R -
Deficidneia mental 67
Fistula cutanca nasolacrinal 06
Deficiéncia do crescimento 60
Microcefalia 50

Anus imperfarado 40
Hipotireoidismo 30
Hidroncfrose 25
Fistula reto-ureleral ou reto-vaginal 18

Tabela 1: Anormalidades mais freqiientes que acompanham a
sindrome de Johanson-Blizzard.

OBJETIVO

Nosso objetivo € relatar o tratamento
cirurgico de uma paciente portadora da sindrome
de Johanson-Blizzard. O trabalho enfatiza a
reconstrucdo das asas nasais utilizando o retalho
médio frontal bifurcado.

A inervacdo motora ¢ fornecida pelos
ramos frontal e zigomatico do nervo facial (VII
Nnervo craniano).

RELATO DE CASO

B. A. M. A, sexo feminino, trés anos, negra,
filha de pais consanglineos (Figura 1), sendo
encaminhada pela Disciplina de Hereditariedade
Meédica para reconstrugdo das asas nasais.

Sard <L
iﬁ%y\

Figura 1: Heredograma

A paciente permanece em acompanhamento
interdisciplinar por apresentar retardo
neuropsicomotor meoderado, perda auditiva
neurossensorial (profunda, bilateral), epifora e
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sindrome de ma absor¢do de causa pancreatica
(estando em tratamento com enzimas digestivas).

Ao exame fisico apresentava desproporgio de
altura-peso para sua idade, microcefalia, alopécia em
regido occipital, hipoplasia do =zigoma, fronte
proeminente, epicanto, epifora e denti¢do decidual
hipoplasica. Apresentava aplasia total das asas nasais
(bilateralmente). com ponta, columela e dorso nasal
normais (fotos 1 e 2).

ApOs preparo pré-operatorio, foi submetida a
procedimento cirdrgico sob anestesia geral. Realizado
levantamento de retalho médio frontal bipediculado
com terco distal em forma bifurcada. (foto 3). O
extremo distal de cada ladodo retalho foi dobrado
sobre si mesmo para reconstrucdo do forro nasal e dar
cobertura cutinea para cada asa nasal. (fotos 4 e 5).
Area doadora foi fechada por primeira intencao. (foro
6).

Cinco semanas apds, foi realizada liberacdo do
pediculo e resseccdo do excesse cutidnco, com boa
evolucio pos-operatoria. (foto 7).

A paciente aguarda novos tempos CIrurgicos
para realizagdo de emagrecimento do -retalho ¢
remodelagem das asas nasais.

Foto I e 2: Paciente de trés anos com aplasia de asas nasais
secundaria a Sindrome de Johanson-Blizzard

Foto3: Marcagio pre - operatoria.

Foto 4 ¢ 3¢ Paciente no intraoperatorio com retalho
frontal bifurcado com tergo distal dobrado sobre si mesmo para
reconstrucao do forro e cobertura cutanea.

Foto 6 Fechamento da drea doadora por sutura
primaria.

i o
Foto 7: Pos- operatorio de 3 semanas observando o
fechamento da drea doadora.
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DISCUSSAO

Esta paciente apresentava um defeito de
espessura total nas asas nasais com integridade das
estruturas de suporte nasal, sendo necessaria a
reconstrucdo do forro e cobertura cutanea.

Sendo uma crianga de trés anos, e com pouca
disponibilidade de tecido nos sulcos nasogenianos.
mas com fronte ampla ¢ alta, optou-se por realizar a
reconstrucdo a partir de um retalho frontal.

Garantindo a boa vascularizacdo deste retalho
atraves da conservacao dos dois pediculos vasculares,
parte de galea ¢ peridsteo, permitiu um grande
descolamento axial € maleabilidade do seu ter¢o distal
o que factlitou neste caso a reconstrucao bilateral das
asas nasais sem sofrimento vascular.

A liberacdo do retalho foi realizada cinco
semanas , uma vez que a paciente apresentou um
quadro de infeccdo respiratoria aguda alta, que contra-
indicou o procedimento sob anestesia geral.

Embora, novos retoques cirurgicos sejam
necessarios para dar emagrecimento e suporte as asas
nasais, o retalho medio frontal permitiu a reconstru¢do
do defeito das asas nasais, melhorando a estetica e
funcdo do nariz.

CONCLUSAO

A sindrome de Johanson-Blizzard ¢ uma
patologia rara com varias alteragoes clinicas, mas que
se bem conduzida por equipe multiprotissional ndo
impede o desenvolvimento do paciente em seu meio
social.

O retalho médio frontal demonstrou
seguranca ¢ maleabilidade no secu terg¢o distal
permitindo a reconstru¢do simultanea das asas nasais
sem alteracoes isquémicas.

Nao ha na literatura qualquer tipo de
reconstrucdo de asas nasais reailzada em portadores
dessasindrome.
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