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ARTIGO DE REVISAO

ANGIOFIBROMA NASOFARINGEO JUVENIL
CASOS CLINICOS
JUVENILE NASOPHARYNGEAL ANGIOFIBROMA
CLINICAL CASES

Marta Monteiro *, Carla André **  Mério Santos **, Luis Antunes ***, Jodo Marta Pimentel ****,

RESUMO

O Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil & um tumor raro. Representa menos de 0,05% dos tumores da cabega e pescogo. Trata-se de um tumor vascular,
histologicamente benigno mas localmente agressivo.

Desenvolve-se quase exclusivamente no sexo masculino, com idade média de apresentacdo entre os 14 e os 18 anos.

A cirurgia é o tratamento de eleigdo para estes tumores, havendo varias vias de abordagem descritas, tais como: Rinotomia Para-Latero-Nasal, Via Sub-
lingual e Via Transpalatina.

O uso de procedimentos adjuvantes como a embolizacdo pré-operatéria é cada vez mais frequente, sendo contudo controverso o seu beneficio.

Os autores fazem uma reviséo da literatura a propésito de quatro casos clinicos de Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil, em que se optou pela Rinctomia
Pare-Latero-Nasal, uma via de abordagem que permite uma boa exposigéo com reduzida morbilidade.
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ABSTRACT

Juvenile Nasopharyngeal Angiofibroma is a rare tumour, accounting for less than 0,05% of head and neck tumours. It's a vascular tumour, histologically
benign with aggressive clinical behavior. .

It affects almost exclusively young males, with a medium age of 14 to 18 years.

Surgery is the treatment of choice, with various surgical approaches described: Pararlatero-Nasal Rhinotomy, Sub-ingual and Transpalatine approaches.

The use of adjuvant treatment as pre-operative embolization has grown, being however controversial.

The authors make a literature revision about four clinical cases of Juvenile Nasopharyngeal Angiofibroma, in which was chosen para-latero-nasal rhino-
tomy, an approach that allows good exposition with low morbility.
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INTRODUCAO E o tumor benigno da nasofaringe mais fre-

quente®”.
O Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil Representa menos de 0,05% dos tumores
(ANJ) & um tumor vascular raro, histologicamente da cabeca e pescogo'*.
benigno mas localmente agressivo', com grande Surge quase exclusivamente no sexo mas-
potencial de crescimento expansivo’. Apresenta- culino, entre os 7 e 21 anos, com uma idade
-se como uma triade cléssica de obstrucdio nasal, média de apresentacdo entre os 14 e os 18
massa nasofaringea e epistéxis recorrentes”. anos'.
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CASOS CLINICOS

Descrevem-se quatro casos clinicos de ANJ
seguidos no Servico de ORL do Hospital Gar-
cia de Orta nos iltimos quatro anos, com apre-
sentacdo clinica semelhante mas extensdes va-
riGveis, em que se optou por embolizagdo se-
lectiva e cirurgia por Via Para-Latero-Nasal de
Moure e Sébileau.

DISCUSSAO

O ANJ j& era conhecido por Hipécrates,
mas s6 foi magistralmente descrito em 1923
por Sébileau (1).

A efiopatogenia deste tumor permanece
desconhecida.

Foram propostas numerosas feorias:

congénita,
inflamatéria,
hormonal e mista,
todas elas objecto de grande controvérsia'.

Trata-se de um tumor, que apesar de ser
classificado como benigno, pode ser localmen-
te invasivo e causar erosdo 6ssea’.

Pode também causar lesdo significativa es-
trutural e funcional por compress@o de estrutu-
ras vizinhas.

A sintomatologia pode ser directa, atribui-
vel ao préprio tumor ou indirecta, associada @
repercussdo sobre os 6rgdos vizinhos':

* Directa: Obstrucdo nasal e epistaxis

* Indirecta: Rinorreia purulenta, exoftalmia

ou proptose, hipoacusia (por ofite serosal,
cefaleias e défices neurolégicos'.

O doente tipico & um jovem do sexo masculi-
no com epistdxis ocasional e obstrucdo nasal’.

As epistaxis podem ter gravidade variavel,
desde pequenas hemorragias ocasionais @
grandes hemorragias que podem ser fatais.

Sdo espontaneas e geralmente ndo estdo
associadas a fraumatismos®.
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A obstrucdo nasal é o sintoma mais cons-
tante, inicialmente unilateral, mas mais tarde
pode tornar-se bilateral e de agravamento pro-
gressivo'.

O aspecto_macroscdpico mais comum é o
de um tumor séssil, liso, de coloracdo esbran-
quicada ou vermelha, por vezes polilobulado,
recoberto de mucosa muito vascularizada',
ocupando a parte posterior da cavidade nasal
e a nasofaringe’.

A histologia do ANJ caracteriza-se por uma
rede abundante de vasos largos, de paredes
espessas com estroma conjuntivo e auséncia de
capsula’.

Foram propostas vérias teorias ao longo
dos anos para explicar o local de origem do
ANJ, nenhuma totalmente convincente.

Recentemente, com a ajuda dos meios auxi-
liares de diagnéstico mais modernos aponta-se
como local mais provével a margem péstero-
superior do foramen esfeno-palatino’**.

A partir do ponto de origem o tumor pode
estender-se ds fossas nasais, nasofaringe, seios
perinasais, fossa pterigomaxilar, fossa infra-
temporal, érbita e cranio®*.

- Os Exames Auxiliares de Diagnéstico mais
utilizados sdo a Tomografia Computorizada
para localizacdo®, avaliagdo de extensdo e da
integridade das estruturas 6sseas no estudo
pré-operatério’.

A Ressondncia Magnética permite avaliar
melhor as extensdes intra-craneanas.

A medida que estes exames se vdo tornan-
do mais detalhados, a angiografia diagnésti-
Ca, com Os seus riscos inerentes e custos torna-
-se menos justificada, a menos que se proceda
a embolizacdo simultanea®.

A bibpsia desta lesGo pode originar uma
hemorragia massiva, pelo que é desencorajada’.

Foram propostas varias classificacdes para
o estadiamento do ANJ, nomeadamente Ses-
sions et al (1981}, Fisch (1982), Chandler et al
(1984).

Uma das mais recentes foi proposta por
Radkowski et al (1996)":
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CASO N21 CASO N2=2 CASO N=3 CASO N°4
IDENTIFICACKO L.C.PR. RPM.C. MARBRG. .LV.P.C.
Sexo 4 Sexo Sexo ' Sexo

Raga caucasiana

Raca caucasiana

Raca caucasiana

Raca caucasiana

15 anos

16 anos

15 anos

17 anos

DOENCA ACTUAL

Obstrucdo nasal
e epistaxis

& direita com

2 meses de
evolucdo

Obstrucdo nasal
e epistaxis

a esquerda com
é meses de
evolucao

Obstrucdo nasal
direita com 2 anos
de evolucdo

e epistaxis nos
Oltimos & meses

Obstrucao nasal
e epistaxis

& direita com

1 ano de
evolucdo

ANTECEDENTES Irrelevantes Irrelevantes Irrelevantes Irrelevantes
PESSOAIS e
FAMILIARES
ENDOSCOPIA
Massas sésseis, superficie lisa, coloragdo nacarada ou avermelhada, muito
vascularizadas, ocupando nasofaringe e uma das fossas nasais.
IMAGIOLOGIA:
TC SPN

Lesdo expansiva com captacdo de contraste ocupando a
nasofaringe e uma das fossas nasais. O 3%aso é o mais
atingimento do seio maxilar, fossa ptérigomaxilar e destruicdo da parede
posterior do seio maxilar.

zona posterior da
extenso, com
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TRATAMENTO
Cirurgia - Exerese de angiofibroma por via Para-Latero-Nasal de Moure
e Sébileau.

HISTOLOGIA & dl o A |
Angiofibroma nasal

POS

OPERATORIO
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Estadio  |Descricéio

IA Tumor limitado & cavidade nasal
ou nasofaringe

IB ExtensGo para um ou mais seios

1A Extensdo lateral minima para a
fossa pterigopalatina

1B Invasdo de toda a fossa
pterigopalatina com ou sem
erosdo da parede orbitaria

IIC Extensdo para a fossa
infratemporal com ou sem
extensdo posterior para

a apdfise pterigoideia

A Erosdo da base do crdnio,
extensdo infracraneana minima

B Eros@o da base do cranio,
envolvimento intracraneano
extenso com ou sem
envolvimento do seio cavernoso.

TABELA 1: ESTADIAMENTO DO ANGIOFIBROMA
NASOFARINGEO JUVENIL -
- ADAPTADA DE RADKOWSKI ET AL (1996)

No grupo etdrio afectado pelo ANJ o diag-
néstico diferencial faz-se com: hipertrofia dos
adendides e cornetos, polipose nasal, pélipo
antrochoanal, quistos nasofaringeos, cordo-
mas, pdlipos angiomatosos, teratomas, fibro-
mas, hemangiomas, gliomas, displasia fibrosa,
condromas, rabdomiomas, rabdomiossarco-
mas, carcinomas da nasofaringe e linfomas®.

O tratamento de escolha do ANJ é a remo-
¢do cirlrgica®.

A via de abordagem é motivo de controvér-
sia, uma vez que existem vdrias na actuali-
dade, entre as quais estdo a cirurgia classica,
e oufras mais recentes, como a cirurgia endos-
copica nasal?,

A radioterapia é pouco eficaz devido ao
tipo histolégico do tumor, sendo considerada
apenas como medida paliativa, utilizada em
situagbes de extensdo massiva do tumor para a
fossa média, ou em doentes em que o risco
cirirgico é muito elevado®.

A maioria dos autores ndo estd de acordo
com a radioterapia em jovens adolescentes
pelos riscos de carcinogénese associados?,
podendo mesmo ter um papel major na trans-
formacdo maligna destes tumores’.

A abordagem cirlirgica sera seleccionada
dependendo da localizagdo e extensdo do
tumor, vascularizacdo, eficacia da emboliza-
¢do, idade do doente, experiéncia da equipe
cirirgica®, meios disponiveis e consentimento
informado do doente.

Nos vérios tipos de abordagem cirirgica o
objectivo é a exposicdo méxima e controlo vas-
cular com morbilidade minima®.

Existem muitas técnicas descritas para
diminuir a hemorragia, entre as quais a aneste-
sia hipotensiva e a embolizacdo selectiva do
sistema da carétida externa®.

O objectivo da embolizagdo pré-operatéria
é a desvascularizacdo tumoral, com diminui-
¢do da hemorragia intra-operatéria e do tem-
po operatério e consequentemente diminuigdo
da morbilidade cirirgica’.

Contudo hé autores que limitam o seu uso,
por considerarem que a embolizacdo diminui
o volume tumoral, mas torna a identificacdo e
avaliagdo das extensdes mais dificil, aumen-
tando assim a incidéncia de tumor residual’.

Ha vérias abordagens cirirgicas descritas,
nomeadamente Via Transpalatina, Via Sub-
labial de Rouge Denker, Rinotomia Para-Latero-
-Nasal de Moure e Sébileau, "facial degloving
procedure”, Via Endoscépica Nasal, Via
Temporal Pré-auricular, entre outras.

As abordagens cirGrgicas classicas em
tumores sem atingimento intra-craneano
incluem a Via Transpalating, a Sublabial e a
Rinotomia Para-Latero-Nasal, ou a combinacéo
destas?.
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Contudo, a Rinotomia Para-Latero-Nasal,
com as suas variantes, é a via mais directa
para o corpo do tumor e é versdtil, de modo
que o cirurgido pode chegar a fodas as exten-
sdes do tumor®.

FIGURA 1: RINOTOMIA PARA-LATERO-NASAL DE MOURE
E SEBILEAU.

A Via Endoscépica estéd indicada para
tumores pequenos, limitados & nasofaringe,
cavidade nasal e seios etmoidal e esfenoidal’.

FIGURA 2: POS-OPERATORIO (CASO N°1).
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H& um alto risco de recorréncia, em cerca
de 20% dos doentes’.

A frequéncia de recorréncia estd muito de-
pendente da adequagdo da abordagem, con-
dicdes da cirurgia, experiéncia do cirurgido e
extens@o da lesdo®.

Foi demonstrado por exames de imagem no
follow-up que alguns tumores residuais detecta-
dos em doentes assintométicos podem regredir
espontaneamente'®.

Apresentaram-se 4 casos clinicos de ANJ,
respectivamente nos estadios A, 1A, 1IB e IA
segundo a classificagdo de Radkowski et al, em
que se optou por uma abordagem cirlrgica por
Via Para-latero-nasal de Moure e Sébileau apés
embolizacéo selectiva do territério da carétida
externa, com excisdo aparentemente total do
tumor nos 4 casos, com pequena morbilidade,
bons resultados estéticos e funcionais e ndo se
verificando lesdo residual ou recidivas.

CONCLUSAO

O ANJ é um tumor raro, mas que se mani-
festa por sintomas de aparecimento comum:
obstrucdo nasal e epistaxis.

Fez-se a apresentacdo destes quatro casos
clinicos seguidos no servigo nos Gltimos quatro
anos, em que os frés Gltimos casos surgiram e
foram operados j& neste ano, num espaco de
tempo de quatro meses.

Deve-se pensar nesta patologia em doentes
do sexo masculino, adolescentes ou adultos
jovens com os sintomas referidos.

A terapéutica destes tumores benignos mas
localmente agressivos e muito vascularizados
representa um desafio.

A cirurgia é o tratamento de eleicGo para
estes tumores, havendo vérias opgdes cirirgi-
cas. Entre estas optou-se pela Rinotomia Para-
Latero-Nasal de Moure e Sébileau, uma via de
abordagem que permite uma boa exposicdo
com reduzida morbilidade e bons resultados
funcionais e estéticos.
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