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O nasoangiofibroma juvenil (NAJ) ¢ um tumor com componente vascular, de crescimento lento,
benigno, porém muito agressivo devido sua invasividade local. O NAJ ¢ de ocorréncia rara, respon-
dendo por 0,05% de todos as neoplasias de cabeca e pescoco. A triade classica de epistaxe, obstrucao
nasal unilateral e uma massa na nasofaringe sugere o diagnostico de NAJ, sendo entao complementado
pelo exame de imagem. Nos ultimos 10 anos o tratamento desta afec¢ao vem sendo discutida com
a finalidade de desenhar um protocolo de manejo. Atualmente a cirurgia parece ser a melhor forma
de tratamento dos NAJ. Outros métodos como a hormonioterapia, a radioterapia e a quimioterapia sao
hoje modalidades terapéuticas usadas ocasionalmente como tratamentos complementares.
Apresentar a casuistica desta afeccao no Hospital Infantil Pequeno Principe entre outubro de 2007
e agosto de 2008.

Estudo de casos retrospectivo de cinco casos de NAJ submetidos a cirurgia exclusivamente endoscopica
com técnica de dois cirurgioes. Classificados entre ITA e IIA. Todos os pacientes foram submetidos
a angiografia com embolizaciao do tumor 3-4 dias antes da cirurgia. Seguimento apds a cirurgia para
deteccao de recidivas.

Houve duas recidivas no seguimento de 2 ano apos a cirurgia.

Tendo em vista o curto periodo de seguimento dos pacientes, houve apenas duas recidivas em um
ano. Portanto hd necessidade de um maior seguimento para afirmar que essa técnica tem um baixo
indice de recidiva, ja que a recidiva esta provavelmente relacionada a ressec¢ao incompleta do tumor
inicial.

angiofibroma, terapéutica, endoscopia, recidiva.

Juvenile nasopharyngeal angiofibroma (NAJ) is a tumor with vascular component, slow growing, benign
but very aggressive because of its local invasiveness. The NAJ is rare, accounting for 0.05% of all head
and neck cancers. The classic triad of epistaxis, unilateral nasal obstruction and a mass in the nasopharynx
suggests the diagnosis of NAJ and is then supplemented by imaging. Over the past 10 years the treatment
of this disease has been discussed with the aim of designing a management protocol. Currently, surgery
appears to be the best treatment of the NAJ. Other methods such as hormone therapy, radiotherapy
and chemotherapy treatment modalities are now used occasionally as complementary treatments.
To present the cases of this disease in the Hospital Infantil between October 2007 and August 2008.
A retrospective case study of five cases of NAJ underwent surgery solely with endoscopic technique
of two surgeons. Classifieds between ITA and ITIA. All patients underwent angiography with embolization
of the tumor 3-4 days before surgery. Follow-up after surgery to detect recurrence.

There were two relapses in the following two years after surgery.

Given the short period of patient follow-up, there were only two relapses in one year. So there is need
for further action to claim that this technique has a low recurrence rate, since the recurrence is probably
related to incomplete resection the initial tumor.

angiofibroma, therapy, endoscopy, recurrence.
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INTRODUCAO

As primeiras descri¢oes deste tumor foram feitas por
Hirocrates e datam do século 5 AC; FriEpBERG foi 0 primeiro
a denomina-lo de angiofibroma no ano de 1940. Outras
denominac¢oes ja foram utilizadas como fibroma
nasofaringeo, fibroma sangrante do adolescente e
fibroangioma (1).

O nasoangiofibroma juvenil (NAJ) € um tumor com
componente vascular, de crescimento lento, benigno,
porém muito agressivo devido sua invasividade local

(27374757657a8)'

Acomete quase que exclusivamente pré-adoles-
centes e adolescentes do sexo masculino, talvez por
responder aos androgénios (2,3,4,5,9).

ONAJ é de ocorréncia rara, respondendo por 0,05%
de todos as neoplasias de cabeca e pescoco (2,3,5).

Atinge principalmente jovens do sexo masculino e
hoje considera-se o grupo sanguineo do tipo O+ como um
marcador racial (10).

A etiopatogenia continua controversa, porém algu-
mas teorias foram propostas, como a teoria congénita; a
hormonal; a vascular e a genética (2,3,11).

Segundo AnDRraDE e col. a seletividade do tumor
pelos individuos do sexo masculino pode ser explicada por
acumulos intranucleares do receptor androgénico e de
beta-catenina, um coativador que aumenta a sensibilidade
do tumor a androgénios. As alteracoes genéticas observa-
das acometem mais frequentemente Cromossomos sexu-
ais. Inimeros fatores de crescimento parecem estar impli-
cados na patogénese do tumor. O fator II de crescimento
insulina-likeé altamente expressado, enquanto o fator de
crescimento do endotélio vascular (VEGF) e o fator beta
transformador do crescimento (TGF-3) sao liberados por
células estromais e podem influenciar o crescimento e a
vascularizacao do NAJ (12).

Outro estudo recente, de ScHLAUDER € col propoe
que a enzima aromatase é responsavel pela conversio
local de androgénios em estrogénios, o que
consequentemente relaciona-se com o papel dos recepto-
res de estrogénio no crescimento do tumor (13).

Atualmente acredita-se que o tumor tenha sua
origem na parede postero-lateral da cavidade nasal,
onde o processo esfenoidal do osso palatino encontra a
lamina horizontal do vomer e parte do processo
pterigoide do osso esfenoidal. Essa juncao forma a

margem superior do forame esfenopalatino, onde re-
pousa a porcao posterior do corneto médio. A partir do
seu ponto de origem comeca entao seu crescimento por
debaixo da mucosa, estendendo-se inicialmente 2 por-
¢ao posterior da cavidade nasal e da rinofaringe (4,5).
Seu suprimento sanguineo € feito pela artéria maxilar
interna, podendo também haver ramos da artéria carotida
interna ipsilateral (4,6).

A triade cldssica de epistaxe, obstru¢ao nasal unila-
teral e uma massa na nasofaringe sugere o diagnostico de
NAJ, sendo entao complementado pelo exame de imagem
(2,4,7,14). A tomografia computadorizada (TAC), a resso-
nancia magnética (RM) e a endoscopia nasal sio os exames
de eleicao para definira extensao e a localizaciao do tumor,
permitindo dessa forma, um estadiamento preciso. O
estadiamento pode ser feito através da classificacao de
Rapkowiski ef al, a qual se baseia em critérios clinicorradio-
l6gicos (2,3,4,9,11,14,15).

Nos ultimos 10 anos o tratamento desta afeccao
vem sendo discutida com a finalidade de desenhar um
protocolo de manejo. Atualmente a cirurgia parece ser a
melhor forma de tratamento dos NAJ. Outros métodos
como a hormonioterapia, a radioterapia e a quimioterapia
sao hoje modalidades terapéuticas usadas ocasionalmente
como tratamentos complementares (9,14,16,17,18).

A abordagem cirtrgica pode ser feita pela via
aberta, como a via transpalatal, transmaxilar, rinotomia
lateral, degloving médio-facial e osteotomia de Le Fort
tipo 1(3,6,8,9,16,19). Com o advento de técnicas mini-
mamente invasivas, a cirurgia endoscopica tem sido
usada para tratamento de NAJ em anos recentes (19),
sendo ideal para tumores limitados a nasofaringe, cavi-
dade nasal, seios da face e esfenoidal com minima
extensdo para fossa pterigopalatina (2,4,6,8,14,20). A
primeira men¢ao de uma ressec¢ao endoscopica data do
ano de 1996. A partir dai uma série de casos foram
descritos e todos mostraram que uma exérese
endoscopica tinha menor morbidade para estadios pre-
coces da doenca (2).

METoDO

Amostra

Estudo retrospectivo de cinco pacientes tratados
com cirurgia exclusivamente endoscopica no periodo de
outubro de 2007 a agosto de 2008, no Hospital Infantil
Pequeno Principe de Curitiba / PR - Brasil . Sendo que
segundo a sua classificagio nos diversos sistemas de
estadiamento estao tabulados na Tabela 1.
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Tabela |. Classificacao nos diversos sistemas de estadiamento.

Pacientes Andrews  Fisch  Chandler  Sessions  Radkowski |dade Tempo Cirurgia

[.M.G.P 2 2 3 2-A 2-A [4a00m [50 min  15/10/2007

2.C.E.G. 3-A 3 3 2-C 2-C 07a02m 310min 5/11/2007

3.ASM. 3-A 3 3 2-C 2-C [2a04m 210min  10/12/2007

4. C.K. 2 2 3 2-B 2-B [4a00m 160 min 4/8/2008

5.F.M. 3-A 3 3 2-C 2-C [4a04m 10 min 11/8/2008
Técnica bastante a resseccio de tumores com extensio lateral a

Os cinco pacientes desta s€rie tiveram tratamento
do nasoangiofibroma por acesso endoscopico sendo que
para tal foi realizada a cirurgia com acesso pelas duas
narinas, técnica de dois cirurgides ou técnica de quatro
maos.

Foi realizada uma incisao intersepto columelar (se-
melhante a do acesso ao pericondrio do septo na
septoplastia) do lado contrario ao nasoangiofibroma. Para
que apos a septoplastia, fosse confeccionada uma janela no
septo cartilaginoso, permitindo introduzir através desta
passagem mais um ou dois instrumentos sob manuseio do
segundo cirurgido. Este artificio trouxe-nos mais espaco
para acesso a0 tumor

Todas as cirurgias foram realizadas sob anestesia
geral, 3 a 4 dias apds angiografia com embolizacio do
tumor. Durante o procedimento cirdrgico foi utilizada
solucao de lidocaina 2% com adrenalina 1:80.000 para
infiltracao da parede lateral do nariz assim como da fossa
pterigopalatina através do canal palatino maior. A seguir foi
utilizada solugio topica de adrenalina 1:4000 aplicada a
mucosa nasal comauxilio de cotonoides para vasoconstriccao
local, apds 10 a 15 minutos de espera foram retirados os
cotonoides iniciando-se a dissec¢io cirtrgica

Devido ao tamanho e extensiao dos tumores (ver
Tabela 1) optamos por realizar uma maxilectomia medial
endoscopica para podermos trabalhar no tumor com segu-
ranga até sua extensao mais lateral. Iniciamos a disseccao
cirtrgica do lado do tumor através de uma uncifectomia,
etmoidectomia anterior e posterior com exposicio ampla
da lamina papirdcea e teto do etmoide. Assim como
turbinectomia média parcial e antrostomia maxilar ampla
abrindo toda fontanela posterior. Estes procedimentos
foram realizados logo no inicio da cirurgia para podermos
nos ancorar em paradmetros € marcos anatomicos bem
conhecidos.

Ap6s esta sequéncia foi realizada turbinectomia
inferior o mais préximo a inser¢ao do corneto inferior a
parede lateral do nariz, com retirada subsequente da
parede medial da maxila. Com isto conseguimos acesso
amplo até a porcao lateral do seio maxilar, facilitando

fossa infratemporal. Realizamos abertura da parede poste-
rior do seio maxilar, com auxilio de uma pinga Kerrison
delicada.

Apds a exposicio da fossa pterigopalatina e
infratemporal foi realizada, sob tragio constante do segun-
do cirurgiao, a minuciosa disseccao do tumor das estruturas
anatdmicas que os circundavam até identificacao do pediculo
do tumor. O qual foi cauterizado com cautério
bipolar (Figura 2).

Nos pacientes numeros dois e trés (ver tabela),
devido ao grande tamanho do tumor foi realizada uma
seccao do mesmo em duas partes (dividido ao meio).
Sendo que a divisao do tumor foi realizada preferencial-
mente a por¢ao de menor didmetro quase sempre na altura
do forame esfenopalatino proxima a parede lateral da
cavidade nasal E este ato da divisao somente foi realizado
apos controle das estruturas adjacentes como septo, corneto
médio e parede lateral nasal.

No seguimento de dois anos houve duas recidivas
sendo justamente nos pacientes dois e trés (Figuras 1 e
3). Entretanto estes pacientes tinham as seguintes carac-
teristicas, o numero dois € o paciente de menor idade no
grupo estudado, o que para alguns autores relaciona-se
com uma maior agressividade do tumor. O paciente de
nimero trés nas vésperas da cirurgia internou por
quadro de insuficiéncia respiratoria alta pela ocupacgao
da rino e orofaringe pelo nasoangiofibroma. Foi subme-
tido a traqueostomia prévia para assegurar via aérea por
cardter provisorio. Este paciente estd aguardando exa-
me para estadiamento e subsequente planejamento
terapéutico.

DiscussAo

O nasoangiofibroma, apesar de sua benignidade, é
altamente invasivo e recidivante e tem hoje como trata-
mento de eleiciao, a resseccdo cirirgica para todos os
estadios (1). Tradicionalmente o NAJ tem sido ressecado
por via transfacial, transoral ou acesso craniofacial combina-
do. Todos esses procedimentos levam a alteracdes do
crescimento do terco médio da face e até mesmo deformi-
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Figura 1. Tomografia dos seios paranasais.

Figura 3. Tomografia dos seios paranasais.

Figura 2. Nasoangiofibroma.

dades craniofaciais devido a osteotomias realizadas durante
esses procedimentos.

Aolongo de anos a via de acesso para o tratamento
dos NAJ vem se modificado com a finalidade de desenvol-
ver técnicas com menor morbidade e menor incidéncia de
recidivas.

Recentemente, a abordagem endoscopica surgiu
como opc¢ao cirdrgica para o tratamento desses tumores
(4). Inicialmente usada para tratamento de doencas nao
neoplasicas como polipose e sinusopatias, o aperfeicoa-
mento da técnica possibilitou a exérese de tumores benig-
nos e mais recentemente tumores malignos localizados
(5). A resseccao endoscopica tem sua melhor indicacao
para tumores pequenos, limitados a nasofaringe, cavidade
nasal, seios etmoidais e esfenoidal, podendo em alguns
casos, de tumores com extensao a fossa pterigopalatina
(4). Em um estudo publicado com uma série de pacientes
classificados como estagios IA e IIB de Rapkowski, foram
considerados por todos os autores como apropriado para
resseccao endoscopica (21).

Mais recentemente alguns autores tém relatado
resseccao endoscopica em estagios [ até IITA de Rapkowski
por demonstrar-se segura, efetiva, diminuir a perda sangui-
nea intraoperatoria, bem como menor indice de complica-
¢coes, tempo de hospitalizacao e taxa de recorréncia do
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tumor, principalmente em tumores sem extensiao
intracraniana (9,17,22,,23).

A principal vantagem da cirurgia endoscopica € a
possibilidade de se obter uma visao ampla da lesao e sua
relacdo anatdmica com as estruturas adjacentes, promo-
vendo maior acurdcia, completa dissec¢io e melhor con-
trole do sangramento (9,14,23). Outras vantagens incluem
reducio do tempo cirtrgico, de hospitalizacio, auséncia de
cicatriz visivel, evita complicacdes como epifora, disestesias,
trismos e deformidades craniofaciais (2,5,14,20).

A grande preocupacao em relacao a escolha da via
de acesso € a taxa de recidiva do tumor, o que tem gerado
grande discussio. A recorréncia do tumor a longo prazo
tem sido motivo de frustracio. Contudo, a recorréncia
reflete uma resseccao inicial incompleta. A taxa de
recorréncia de tumores ressecados por via endoscopica
tem se mostrado baixa.

ManNN et al (21) em estudo retrospectivo encon-
trou uma taxa de recorréncia de 6,6% em 15 pacientes
com estadios I e IT da doenca. Nicorar et a/(9) em sua
série de 15 pacientes encontrou apenas um paciente
com lesao residual em um seguimento de 24 meses.
SHEPHERD et al (5) em seu estudo comparativo entre
acesso externo e endoscopico de 65 pacientes, encon-
trou uma taxa de 24% dos 49 pacientes submetidos 2
rinotomia lateral e dos 5 pacientes submetidos a cirurgia
endoscopica nenhuma recorréncia. Kenneoy et al (24)
reportam que a cirurgia endoscépica € a mais indicada
para casos classificados em Anprews I, II e selecionados
casos IIla com menor taxa comprovada de sangramento
e tempo de internacao.

Talvez possamos atribuir a menor taxa de recorréncia
dos tumores ressecados por via endoscopica pelo fato
destes serem de estadios precoces, o que possibilita sua
completa resseccio, ja que para tumores mais avan¢ados,
como os de estadio III com maior extensao para fossa
craniana média e estddio IV, esse tipo de acesso esteja
contra-indicado (5,6,21,24).

Huane etal(25) demonstram que a técnica com dois
cirurgides através da via transseptal posterior apresenta
menos morbidade e a menor taxa de recorréncia pela
resseccao adequada do tumor.

Savram ef al(26) em um estudo de pecas de recidiva
tumoral encontraram a presenca de antigeno nuclear de
proliferaciao celular (PCNA) e fator de crescimento do
endotélio vascular (VEGF) e fator de necrose tumoral beta
(TGF-3) como promotores da angiogénese e da prolifera-
cao do NAJ, mas ainda nao foi encontrada uma relacao
solida para considerarmos estes como marcadores tumorais.

Os cinco pacientes deste estudo foram submetidos
a resseccdo endoscopica quatro dias apos arteriografia
com embolizacdo. Para a retirada do tumor, em dois
pacientes, foi realizado sec¢ao do tumor em duas meta-
des, sendo que a maior foi retirada por via transoral.
Manobra que forneceu mais espaco para continuarmos a
disseccao do pediculo tumoral concordando com o relato
de Soromon et al (27).

CoNCLUSAO

O maior avanco no tratamento do NAJ foi a introdu-
cao da cirurgia endoscopica, pois esta modalidade terapéu-
tica permite completa resseccao de lesdes apropriadas
com o minimo de morbidade.

A indicacao de resseccao endoscopica estd bem
estabelecida para tumores de estadios mais precoces da
doenga, ja para tumores mais avancados como, IIIA e II1B
de Rapkoski, tem sido pouco relatado.

Os cinco pacientes do estudo tinham estadios IIA,
1IB ou IIC. Devido a maior extensao do tumor, em dois
pacientes, foi realizado a seccao do tumor em duas partes
sendo retirada a maior parte pela via transoral como na
técnica de “adenoidectomia”. Essa técnica foi relatada por
Soromon et al(27), numa série de quatro casos e se mostrou
efetiva para a completa excisao do tumor e controle do
sangramento segundo o autor. Podemos observar que essa
técnica permite maior facilidade de resseccio de tumores
grandes estadiados como IIC.

Tendo em vista o curto periodo de seguimento dos
pacientes, houve apenas duas recidivas em dois anos.
Portanto hd necessidade de um maior seguimento para
afirmar que essa técnica tem um baixo indice de recidiva,
jaque arecidiva estd provavelmente relacionada a resseccio
incompleta do tumor inicial.
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