
VOL 60 . Nº1 . MARÇO 2022 63

RESUMO 
O Angiofibroma Juvenil é uma patologia rara, com elevada 
morbilidade associada.
Doente do sexo masculino, 14 anos de idade, foi referenciado à 
consulta de Otorrinolaringologia por um quadro de obstrução 
nasal à esquerda, roncopatia e epistaxis com 6 meses de 
evolução. 
Ao exame objetivo, na rinoscopia anterior destacava-se a 
presença de uma formação expansiva ocupando a totalidade 
da fossa nasal esquerda. Na orofaringe era objetivável uma 
massa lobulada a condicionar abaulamento do palato mole 
ipsilateral. A Tomografia Computorizada dos Seios Peri-Nasais 
confirmou os achados prévios.  Foi realizada angioembolização 
da artéria carótida externa esquerda e posterior excisão 
cirúrgica.  O estudo histológico revelou um angiofibroma 
nasofaringeo juvenil (ANJ). Não houve complicações após a 
cirurgia e aos 6 meses de follow-up o doente encontrava-se 
assintomático e sem evidência de recorrência.
A suspeição clínica desta patologia é fundamental, permitindo 
um diagnostico atempado, com consequente diminuição das 
comorbilidades associadas. 
Palavras-chave: angiofibroma juvenil; epistaxis.

INTRODUÇÃO
Os angiofibromas nasofaríngeos juvenis (ANJ) são 
tumores benignos raros, afetando quase exclusivamente 
adolescentes do sexo masculino.1-4 
A anamnese é muito sugestiva, onde se destaca episódios 
de epistaxis recorrentes unilaterais e obstrução nasal 
ipsilateral.2

Correspondem a menos de 0,5% de todos os tumores 
de cabeça e pescoço.1-4

Regra geral, os ANJ, tem origem na cavidade nasal 
posterior, próximo à base lateral do esfenoide e às 
margens superiores do foramen esfenopalatino.2 Estão 
ainda descritos, casos de angiofibromas com localização 
extranasofaríngea, nomeadamente septo nasal e corneto 
inferior.5,6

Estes tumores são localmente invasivos, caracterizados 
por uma forte componente vascularizada, sendo a 
angiografia pré-operatória, um recurso importante.7 
Estão descritos casos de invasão da base do crânio em 
10-20% dos casos.7,8

Podem ocorrer no contexto da síndrome de polipose
adenomatosa familiar (PAF), com localização nuclear
anormal de beta-catenina descrita nas células do
estroma do tumor.9

Vários fatores e recetores de crescimento parecem ter
implicação no desenvolvimento de ANJ, incluindo fator
de crescimento endotelial vascular (VEGF), recetor 2 de
VEGF (VEGFR2), fator de crescimento transformador
beta 1 (TGFbeta1) e fator de crescimento semelhante à
insulina 2 (IGF -2).9

A excisão cirúrgica, por via aberta ou endoscópica, é
o tratamento recomendado.2,11,12 A radioterapia está
reservada para tumores invasivos e/ou recidivantes.10-12 
A taxa de recorrência varia entre os 6% a 24%.10

Apresentamos um caso clínico de um jovem 
diagnosticado com angiofibroma nasofaríngeo juvenil.

DESCRIÇÃO DO CASO 
Doente do sexo masculino, de 14 anos, recorreu à consulta 
de otorrinolaringologia com um quadro clínico com 6 
meses de evolução de epistaxis recorrente esquerda, 
roncopatia, associado a dor e edema facial ipsilateral. 
Referia ainda início de náuseas e vómitos durante a 
noite, que condicionavam despertares noturnos, com 
início vários meses previamente à consulta. Apresentava 
cansaço para pequenos esforços e sonolência diurna. 
Antecedentes pessoais irrelevantes, mas a referir 
história familiar de polipose adenomatosa familiar (PAF) 
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materna. Ao exame objetivo otorrinolaringológico, 
apresentava otite média com efusão bilateral. Realizou 
audiograma tonal que revelou surdez de transmissão 
bilateral e timpanograma tipo B bilateral (Fig.1). A 
rinoscopia anterior demonstrou rinorreia anterior 
espessa e a presença de formação expansiva a ocupar a 
fossa nasal esquerda; fossa nasal direita livre.  O doente 

FIGURA 1
Audiograma Tonal (A) e Timpanograma (B)

FIGURA 2
Formação expansiva com ocupação da rinofaringe e extensão 
para a orofaringe.  Abaulamento do palato mole à esquerda. 

foi submetido a nasofibroendoscopia que confirmou 
a presença dos achados previamente descritos. À 
inspeção 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 (TC SPN) com contraste confirmou a presença 

de volumosa lesão expansiva tecidual preenchendo a 
metade posterior da fossa nasal esquerda, o foramen 
esfeno-palatino e fenda ptérigo-palatina e extensão 
significativa à orofaringe, com lateralização também 
esquerda (Fig.3). Dada a extensão da lesão, o paciente 
foi submetido a Ressonância Magnética do Nariz 
e Seios Peri-Nasais (RMN SPN) com gadolínio, que 
permitiu uma melhor caracterização dos limites da 
massa tumoral (85x46mm de maiores diâmetros no 
plano sagital, e 55x38 mm no plano axial). Este exame 
permitiu a exclusão de extensão endocraniana ou intra-
orbitária (Fig.4). Tendo em conta os achados clínicos 
e imagiológicos, foi colocada hipótese diagnostica de 
angiofibroma nasofaringeo juvenil, estadio IIC segundo 
a classificação de Radkowski (tabela 1). O doente foi 
submetido a angioembolização tumoral pré-operatória, 
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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
Ressonância Magnética do Nariz e Seios Peri-Nasais (RMN SPN). Plano axial T2 sem gadolínio (A e B) e T1 com gadolínio plano 
sagital (C)

TABELA 1
Estadiamento dos angiofibromas juvenis segundo a 
classificação de Radkowski.13

Estádio Descrição

IA Tumor limitado à cavidade nasal
e/ou nasofaringe.

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

IIA Invasão mínima da fossa pterigopalatina.

IIB Invasão de toda a fossa pterigopalatina
com ou sem erosão da parede orbitaria.

IIC
Extensão à fossa infratemporal ou extensão
posterior para além das lâminas da apófise
pterigoideia.

IIIA Erosão da base do crânio - extensão 
intracraniana mínima.

IIIB Extensão intracraniana massiva com ou sem 
invasão do seio cavernoso.

FIGURA 5
Angioembolização tumoral pré-operatória. A – Angiografia 
com extenso blush observando-se alimentação por ramos da 
artéria carótida externa (ACE) esquerda; B - Após embolização 
com partículas (300 mícrons), com marcada redução do blush 
capilar tumoral.
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FIGURA 6
Via transmaxilar sublabial com incisão de Rouge-Denker (A); extração da lesão tumoral (B)

FIGURA 7
Peça operatória. Apresentando dimensões 6,5 x 4,8 x 4cm, 
superfície lobulada, lisa, com uma coloração rosa translucido 
de consistência fibro-elástica.

FIGURA 8
Orofaringe ao exame objetivo (A) e rinofaringe por 
nasofibroendoscopia (B), aos 6 meses de pós-operatório.

onde ficou evidente a grande componente vascular 
tumoral, observando-se alimentação por ramos da 
artéria carótida externa (ACE) esquerda, principalmente 
da artéria esfeno-palatina, existindo contribuição da 
artéria meníngea média, da artéria facial e, ainda, da 
artéria faríngea ascendente (Fig.5).
24 horas após a embolização, foi realizada terapêutica 
cirúrgica por via aberta, através de uma abordagem 
cirúrgica transmaxilar sublabial, por incisão de Rouge-
Denker, com remoção de parede medial e abertura da 
parede posterior do seio maxilar esquerdo, associada a 
turbinectomia do corneto inferior ipsilateral (Fig.6).
O estudo anatomopatológico da peça operatória 
revelou um tumor de dimensões de 6,5x4,8x4 cm, com 
superfície lobulada, lisa, coloração rosa translucido, de 
consistência fibro-elástica (Fig.7), cujo exame histológico 



VOL 60 . Nº1 . MARÇO 2022 67

foi compatível com angiofibroma nasofaríngeo juvenil.
O pós-operatório decorreu sem intercorrências e o 
paciente teve alta ao quinto dia de internamento. 
Mantém seguimento na consulta de otorrinolaringologia, 
encontrando-se assintomático aos 6 meses de follow-up e 
sem evidencia de recorrência tumoral (Fig. 8 e 9). Aguarda 
consulta de genética dado os antecedentes familiares 
maternos de polipose adenomatosa familiar (PAF).

DISCUSSÃO 
O angiofibroma nasofaríngeo juvenil (ANJ) é uma 
neoplasia benigna rara, que afeta sobretudo homens 
adolescentes.1-4 Apresenta uma incidência estimada de 
1:150.000.2 
A sua etiopatogénese não está totalmente esclarecida, 
com alguns autores afirmando tratarem-se de 
tumores resultantes de malformações vasculares, 

FIGURA 9
Audiograma Tonal (A) e Timpanograma (B e C), aos 6 meses de pós-operatório.
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enquanto outros afirmam a sua provável origem em 
remanescentes da primeira artéria do arco branquial.14 

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.15-17,20

Por ocorrerem sobretudo durante a puberdade, foi 
postulado tratar-se de um tumor dependente de 
androgénios. Como consequência, uma série de estudos 
foram realizada para explorar a atividade de ligação das 
hormonas sexuais nestes tumores. No entanto, não 
foram encontrados níveis significativos de expressão de 
recetores de androgénio, estrogénio e progesterona in 
situ em doentes com angiofibroma.9,15,16

Há evidências para considerar ANJ como uma neoplasia 
predominantemente vasoproliferativa.14,21 O padrão 
típico de proliferação vascular neste tumor sugere que 
alguns fatores de crescimento angiogenéticos pode 
estar envolvido; entre estes, o VEGF.21

A associação entre ANJ e a polipose adenomatosa 
familiar (PAF) é frequente. Os doentes com PAF são 25 
vezes mais frequentemente diagnosticados com ANJ 
do que a população em geral.15-17,20 No presente caso 
o doente apresentava antecedentes familiares de PAF 
e irá excluir esta patologia aquando da realização de 
consulta de genética médica. 
A sintomatologia associada a esta patologia consiste 
sobretudo em epistaxis recorrentes unilaterais, 
sensação de obstrução nasal ipsilateral, como se 
verificou neste caso. Outros sintomas que podem estar 
presentes, apesar de menos frequentes, são: diplopia, 
diminuição da acuidade visual, proptose, edema facial 
e hipostesia facial.2 Estes últimos, quando presentes, 
muitas vezes indicam lesão invasiva. 
ANJ de grande volume pode obliterar a coluna aérea 
superior, cursando roncopatia e apneias, sobretudo no 
período noturno. Esta foi uma das queixas apresentada 
por este doente. 
Dado ser uma lesão da rinofaringe, a sua próxima 
relação com orifício de saída da trompa de Eustáquio, 
pode levar à sua obstrução, causando frequentemente 
disfunção da tuba auditiva.2 Isto pode ser verificado 
ao exame objetivo, tal como neste caso, em que se 
identificou presença de otite média com efusão à 
otoscopia. Estas alterações justificam o audiograma 
com surdez de transmissão bilateral e o timpanograma 
tipo B. 
Ao exame objetivo otorrinolaringológico, os doentes 
com ANJ apresentam uma massa vascular friável, 
preenchendo toda a fossa nasal acometida, podendo 
estender-se à orofaringe. Estes achados podem ser 
confirmados com auxílio da nasofibroendoscopia. 
A realização de biopsias em consultório não é 
recomendada, dado o risco hemorrágico.1,4,7

A Tomografia Computorizada do Nariz e Seios Peri-
Nasais com contraste (TC SPN) representa o Gold 
standard no diagnostico imagiológico. É característico 

dos ANJ o alargamento da fossa pterigopalatina, 
com remodelação óssea da parede posterior do seio 
maxilar.1,2,4,22

Dada a natureza expansiva destes tumores, a 
Ressonância Magnética do Nariz e Seios Peri-Nasais 
(RMN SPN) parece ser útil na caracterização da invasão 
dos espaços anatómicos adjacentes, tais como órbitas, 
espaço mastigatório ou extensão intracraniana.1,2,22 
Existem vários sistemas de estadiamento no que diz 
respeito aos ANJ, sendo o mais utilizado a classificação 
de Radkowski, que considera as dimensões do tumor e a 
sua relação com as estruturas anatómicas que invade.13  
A angiografia não é essencial para o diagnóstico.2,7 
Contudo, a maioria dos cirurgiões considera a embolização 
pré-operatória fundamental. O seu principal benefício 
consiste na melhoraria da visualização durante a 
cirurgia e redução das perdas hemáticas. O suprimento 
vascular dos ANJ advém principalmente das artérias 
maxilar interna e faríngea ascendente2, ramos da artéria 
carótica externa (ACE). A ACE pode ser embolizada 
com segurança; no entanto, a embolização de ramos 
da artéria carótida interna (ACI) acarreta um alto 
risco de complicações, incluindo acidente vascular 
cerebral (AVC), perda visual, paralisia facial e dissecção 
carotídea.2,7,8

O tratamento destes tumores é fundamentalmente 
cirúrgico2,11,12 A escolha da abordagem cirúrgica, deve 
basear-se não só nas comorbilidades do doente, como 
na idade, extensão e localização do tumor e experiência 
do cirurgião.2,22,23

No nosso caso, dado apresentar extensão para o 
espaço mastigatório (estadio IIC Radkowski), a via de 
abordagem cirúrgica foi a transmaxilar sublabial, por 
incisão de Rouge-Denker. 
Não existe consenso quando à realização de radioterapia. 
Geralmente reserva-se para tumores com com invasão 
intracraniana e/ou recidivantes.22,24,25

A maioria dos estudos recomenda um follow-up a 
longo prazo de pelo menos 5 anos, com realização de 
nasofibroendoscopia e RMN SPN anuais.2,25 
A recidiva tumoral está sobretudo associada à resseção 
incompleta do tumor e, geralmente, verifica-se entre os 
6 e 36 meses de follow-up.22 Contudo, mesmo nestas 
situações, foram descritos casos de estabilização do 
tumor durante anos ou até mesmo regressão com o 
envelhecimento.2,10-12

CONCLUSÃO
O angiofibroma nasofaringeo juvenil é uma entidade 
rara, cuja anamnese e exame objetivo se apresentam 
muito sugestivos. Contudo, o seu diagnostico definitivo 
é histológico. 
A TC, a RMN e a angioembolização são importantes 
meios complementares de diagnósticos pré-cirúrgicos, 
permitindo estabelecer relações anatómicas e delinear 
a melhor abordagem. A terapêutica gold standard é 
excisão cirúrgica. 
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É importante a suspeição clínica desta patologia, 
permitindo um diagnostico atempado, com consequente 
diminuição das comorbilidades associadas. 
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