Angiofibroma juvenil: Relato de caso
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RESUMO

O Angiofibroma Juvenil é uma patologia rara, com elevada
morbilidade associada.

Doente do sexo masculino, 14 anos de idade, foi referenciado a
consulta de Otorrinolaringologia por um quadro de obstrugao
nasal a esquerda, roncopatia e epistaxis com 6 meses de
evolugdo.

Ao exame objetivo, na rinoscopia anterior destacava-se a
presenca de uma formagdo expansiva ocupando a totalidade
da fossa nasal esquerda. Na orofaringe era objetivavel uma
massa lobulada a condicionar abaulamento do palato mole
ipsilateral. A Tomografia Computorizada dos Seios Peri-Nasais
confirmou os achados prévios. Foirealizada angioembolizagdo
da artéria cardtida externa esquerda e posterior excisdo
cirargica. O estudo histoldgico revelou um angiofiboroma
nasofaringeo juvenil (ANJ). Ndo houve complicagdes apds a
cirurgia e aos 6 meses de follow-up o doente encontrava-se
assintomatico e sem evidéncia de recorréncia.

A suspeigdo clinica desta patologia é fundamental, permitindo
um diagnostico atempado, com consequente diminui¢do das
comorbilidades associadas.
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INTRODUGAO

Os angiofibromas nasofaringeos juvenis (ANJ) sdo
tumores benignos raros, afetando quase exclusivamente
adolescentes do sexo masculino.™™

Aanamnese é muito sugestiva, onde se destaca episodios
de epistaxis recorrentes unilaterais e obstru¢ao nasal
ipsilateral.?

Correspondem a menos de 0,5% de todos os tumores
de cabega e pescogo.**

Regra geral, os ANJ, tem origem na cavidade nasal
posterior, proximo a base lateral do esfenoide e as
margens superiores do foramen esfenopalatino.? Estdo
ainda descritos, casos de angiofibromas com localizagao
extranasofaringea, nomeadamente septo nasal e corneto
inferior.>®

Estes tumores sdo localmente invasivos, caracterizados
por uma forte componente vascularizada, sendo a
angiografia pré-operatéria, um recurso importante.’
Estdo descritos casos de invasdao da base do cranio em
10-20% dos casos.”?

Podem ocorrer no contexto da sindrome de polipose
adenomatosa familiar (PAF), com localizagdo nuclear
anormal de beta-catenina descrita nas células do
estroma do tumor.®

Varios fatores e recetores de crescimento parecem ter
implicagcdo no desenvolvimento de ANJ, incluindo fator
de crescimento endotelial vascular (VEGF), recetor 2 de
VEGF (VEGFR2), fator de crescimento transformador
beta 1 (TGFbetal) e fator de crescimento semelhante a
insulina 2 (IGF -2).°

A excisdo cirurgica, por via aberta ou endoscopica, é
o tratamento recomendado.*''? A radioterapia esta
reservada para tumores invasivos e/ou recidivantes.%?
A taxa de recorréncia varia entre os 6% a 24%.%°
Apresentamos um caso clinico de um jovem
diagnosticado com angiofibroma nasofaringeo juvenil.

DESCRIGCAO DO CASO

Doentedosexomasculino,de 14anos,recorreuaconsulta
de otorrinolaringologia com um quadro clinico com 6
meses de evolugdao de epistaxis recorrente esquerda,
roncopatia, associado a dor e edema facial ipsilateral.
Referia ainda inicio de nduseas e vémitos durante a
noite, que condicionavam despertares noturnos, com
inicio vadrios meses previamente a consulta. Apresentava
cansago para pequenos esfor¢os e sonoléncia diurna.
Antecedentes pessoais irrelevantes, mas a referir
histéria familiar de polipose adenomatosa familiar (PAF)
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materna. Ao exame objetivo otorrinolaringoldgico,
apresentava otite média com efusdo bilateral. Realizou
audiograma tonal que revelou surdez de transmissdao
bilateral e timpanograma tipo B bilateral (Fig.1). A
rinoscopia anterior demonstrou rinorreia anterior
espessa e a presenca de formagdo expansiva a ocupar a
fossa nasal esquerda; fossa nasal direita livre. O doente

FIGURA 1
Audiograma Tonal (A) e Timpanograma (B)
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foi submetido a nasofibroendoscopia que confirmou
a presenca dos achados previamente descritos. A
inspecdo da orofaringe, apresentava abaulamento do
palato mole, sobretudo esquerdo, observando-se massa
lobulada da rinofaringe com atingimento da orofaringe
(Fig.2). A Tomografia Computorizada do Nariz e Seios
Peri-Nasais (TCSPN) com contraste confirmou a presenca
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FIGURA 2
Formacgdo expansiva com ocupagao da rinofaringe e extensao
para a orofaringe. Abaulamento do palato mole a esquerda.

de volumosa lesdo expansiva tecidual preenchendo a
metade posterior da fossa nasal esquerda, o foramen
esfeno-palatino e fenda ptérigo-palatina e extensdo
significativa a orofaringe, com lateralizagdo também
esquerda (Fig.3). Dada a extensdo da lesdo, o paciente
foi submetido a Ressonadncia Magnética do Nariz
e Seios Peri-Nasais (RMN SPN) com gadolinio, que
permitiu uma melhor caracterizacdo dos limites da
massa tumoral (85x46mm de maiores didmetros no
plano sagital, e 55x38 mm no plano axial). Este exame
permitiu a exclusdo de extensdo endocraniana ou intra-
orbitaria (Fig.4). Tendo em conta os achados clinicos
e imagioldgicos, foi colocada hipdtese diagnostica de
angiofibroma nasofaringeo juvenil, estadio IIC segundo
a classificacdo de Radkowski (tabela 1). O doente foi
submetido a angioembolizagdo tumoral pré-operatoria,
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FIGURA 3
Tomografia Computorizada do Nariz e Seios Peri-Nasais com contraste (TC SPN). Plano axial (A), coronal (B) e sagital (C)

FIGURA 4
Ressondncia Magnética do Nariz e Seios Peri-Nasais (RMN SPN). Plano axial T2 sem gadolinio (A e B) e T1 com gadolinio plano
sagital (C)
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TABELA 1 FIGURA 5
Estadiamento dos angiofibromas juvenis segundo a Angioembolizagdo tumoral pré-operatdria. A — Angiografia
classificagdo de Radkowski.™ com extenso blush observando-se alimentagdo por ramos da

artéria carotida externa (ACE) esquerda; B - Apds embolizagdo

Estadio Descri¢ao com particulas (300 microns), com marcada redugdo do blush

A Tumor limitado a cavidade nasal capilar tumoral.
e/ou nasofaringe.

Tumor que invade a cavidade nasal e/ou
1B nasofaringe e se estende a pelo menos
um dos seios peri nasais.

1A Invasdo minima da fossa pterigopalatina.
B Invasdo de toda a fossa pterigopalatina
com ou sem erosdo da parede orbitaria. PV
Extensdo a fossa infratemporal ou extensdo ‘L{- :
IIC posterior para além das laminas da apdfise Eha
pterigoideia.
A Erosdo da base do cranio - extensdo
intracraniana minima.
B Extensdo intracraniana massiva com ou sem

invasdo do seio cavernoso.
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FIGURA 6
Via transmaxilar sublabial com incisdo de Rouge-Denker (A); extragdo da lesdo tumoral (B)

FIGURA 7 FIGURA 8

Peca operatdria. Apresentando dimensdes 6,5 x 4,8 x 4cm, Orofaringe ao exame objetivo (A) e rinofaringe por
superficie lobulada, lisa, com uma coloragdo rosa translucido nasofibroendoscopia (B), aos 6 meses de pds-operatorio.
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onde ficou evidente a grande componente vascular
tumoral, observando-se alimentagdo por ramos da
artéria cardtida externa (ACE) esquerda, principalmente
da artéria esfeno-palatina, existindo contribuicdo da
artéria meningea média, da artéria facial e, ainda, da
artéria faringea ascendente (Fig.5).

24 horas ap6s a embolizagdo, foi realizada terapéutica
cirurgica por via aberta, através de uma abordagem
cirurgica transmaxilar sublabial, por incisdo de Rouge-
Denker, com remogdo de parede medial e abertura da
parede posterior do seio maxilar esquerdo, associada a
turbinectomia do corneto inferior ipsilateral (Fig.6).

O estudo anatomopatoldgico da pega operatoria
revelou um tumor de dimensdes de 6,5x4,8x4 cm, com
superficie lobulada, lisa, coloragao rosa translucido, de
consisténcia fibro-elastica (Fig.7), cujo exame histoldgico
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FIGURA 9

Audiograma Tonal (A) e Timpanograma (B e C), aos 6 meses de pds-operatdrio.
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foi compativel com angiofibroma nasofaringeo juvenil.
O pobs-operatério decorreu sem intercorréncias e o
paciente teve alta ao quinto dia de internamento.
Mantém seguimento na consulta de otorrinolaringologia,
encontrando-se assintomatico aos 6 meses de follow-up e
sem evidencia de recorréncia tumoral (Fig. 8 e 9). Aguarda
consulta de genética dado os antecedentes familiares
maternos de polipose adenomatosa familiar (PAF).
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DISCUSSAO

O angiofiboroma nasofaringeo juvenil (ANJ) é uma
neoplasia benigna rara, que afeta sobretudo homens
adolescentes.’* Apresenta uma incidéncia estimada de
1:150.000.2

A sua etiopatogénese ndo estd totalmente esclarecida,
com alguns autores afirmando tratarem-se de
tumores resultantes de malformagdes vasculares,
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enquanto outros afirmam a sua provavel origem em
remanescentes da primeira artéria do arco branquial.*
A patogénese dos ANJ é complexa e envolve fatores
hormonais androgénicos, fatores relacionados com
angiogénese e a via da polipose adenomatosa do colon
/ beta-catenina.'>7:2°

Por ocorrerem sobretudo durante a puberdade, foi
postulado tratar-se de um tumor dependente de
androgénios. Como consequéncia, uma série de estudos
foram realizada para explorar a atividade de ligagdo das
hormonas sexuais nestes tumores. No entanto, ndo
foram encontrados niveis significativos de expressdo de
recetores de androgénio, estrogénio e progesterona in
situ em doentes com angiofibroma.®1>1®

Ha evidéncias para considerar ANJ como uma neoplasia
predominantemente vasoproliferativa.’*?* O padrdo
tipico de proliferagdo vascular neste tumor sugere que
alguns fatores de crescimento angiogenéticos pode
estar envolvido; entre estes, o VEGF.%*

A associacdo entre ANJ e a polipose adenomatosa
familiar (PAF) é frequente. Os doentes com PAF sdo 25
vezes mais frequentemente diagnosticados com ANJ
do que a populagdo em geral.’>2° No presente caso
o doente apresentava antecedentes familiares de PAF
e ird excluir esta patologia aquando da realizacdo de
consulta de genética médica.

A sintomatologia associada a esta patologia consiste
sobretudo em epistaxis recorrentes unilaterais,
sensacdo de obstrucdo nasal ipsilateral, como se
verificou neste caso. Outros sintomas que podem estar
presentes, apesar de menos frequentes, sdo: diplopia,
diminuicdo da acuidade visual, proptose, edema facial
e hipostesia facial.? Estes ultimos, quando presentes,
muitas vezes indicam lesdo invasiva.

ANJ de grande volume pode obliterar a coluna aérea
superior, cursando roncopatia e apneias, sobretudo no
periodo noturno. Esta foi uma das queixas apresentada
por este doente.

Dado ser uma lesdo da rinofaringe, a sua proéxima
relagdo com orificio de saida da trompa de Eustaquio,
pode levar a sua obstrugao, causando frequentemente
disfuncdo da tuba auditiva.? Isto pode ser verificado
ao exame objetivo, tal como neste caso, em que se
identificou presenca de otite média com efusdo a
otoscopia. Estas alteragdes justificam o audiograma
com surdez de transmissdo bilateral e o timpanograma
tipo B.

Ao exame objetivo otorrinolaringoldgico, os doentes
com ANJ apresentam uma massa vascular fridvel,
preenchendo toda a fossa nasal acometida, podendo
estender-se a orofaringe. Estes achados podem ser
confirmados com auxilio da nasofibroendoscopia.

A realizacdo de biopsias em consultério ndo é
recomendada, dado o risco hemorragico.**’

A Tomografia Computorizada do Nariz e Seios Peri-
Nasais com contraste (TC SPN) representa o Gold
standard no diagnostico imagioldgico. E caracteristico

dos ANJ o alargamento da fossa pterigopalatina,
com remodelagdo éssea da parede posterior do seio
maxilar.t2422

Dada a natureza expansiva destes tumores, a
Ressonancia Magnética do Nariz e Seios Peri-Nasais
(RMN SPN) parece ser util na caracterizagdo da invasdo
dos espacos anatomicos adjacentes, tais como Orbitas,
espago mastigatdrio ou extensdo intracraniana.t>??
Existem varios sistemas de estadiamento no que diz
respeito aos ANJ, sendo o mais utilizado a classificacdo
de Radkowski, que considera as dimensdes do tumore a
sua relagdo com as estruturas anatémicas que invade.
A angiografia ndo é essencial para o diagndstico.?’
Contudo, a maioria dos cirurgides considera a embolizagdo
pré-operatdria fundamental. O seu principal beneficio
consiste na melhoraria da visualizagdo durante a
cirurgia e reducdo das perdas hematicas. O suprimento
vascular dos ANJ advém principalmente das artérias
maxilar interna e faringea ascendente?, ramos da artéria
cardtica externa (ACE). A ACE pode ser embolizada
com seguranca; no entanto, a embolizacdo de ramos
da artéria cardtida interna (ACl) acarreta um alto
risco de complica¢des, incluindo acidente vascular
cerebral (AVC), perda visual, paralisia facial e dissec¢ao
carotidea.>”®

O tratamento destes tumores é fundamentalmente
cirargico*!? A escolha da abordagem cirurgica, deve
basear-se ndo s nas comorbilidades do doente, como
na idade, extensao e localizagdo do tumor e experiéncia
do cirurgido.>??

No nosso caso, dado apresentar extensdo para o
espaco mastigatorio (estadio 11IC Radkowski), a via de
abordagem cirurgica foi a transmaxilar sublabial, por
incisdo de Rouge-Denker.

N3o existe consenso quando arealizacdo de radioterapia.
Geralmente reserva-se para tumores com com invasdo
intracraniana e/ou recidivantes.?%4?>

A maioria dos estudos recomenda um follow-up a
longo prazo de pelo menos 5 anos, com realizagdo de
nasofibroendoscopia e RMN SPN anuais.??

A recidiva tumoral esta sobretudo associada a ressecdo
incompleta do tumor e, geralmente, verifica-se entre os
6 e 36 meses de follow-up.?> Contudo, mesmo nestas
situagdes, foram descritos casos de estabilizagdo do
tumor durante anos ou até mesmo regressdo com o
envelhecimento.>1?

CONCLUSAO

O angiofibroma nasofaringeo juvenil é uma entidade
rara, cuja anamnese e exame objetivo se apresentam
muito sugestivos. Contudo, o seu diagnostico definitivo
é histoldgico.

A TC, a RMN e a angioembolizagcdo sdo importantes
meios complementares de diagndsticos pré-cirurgicos,
permitindo estabelecer relagGes anatomicas e delinear
a melhor abordagem. A terapéutica gold standard é
excisdo cirurgica.
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E importante a suspeicdo clinica desta patologia,
permitindo um diagnostico atempado, com consequente
diminui¢do das comorbilidades associadas.
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