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RESUMO

OBJETIVO: Apresentar uma manifestacao atipica de um angiofibroma extranasofaringeo (AEN) e revisar a literatura acerca do
tema. METODOS: relato de caso de uma paciente de doze anos com um AEN de seio maxilar e revisio da literatura de relatos
publicados a respeito dos AENs na base de dados PubMed. RESULTADOS: AENSs ocorrem mais comumente durante a segunda
década e 30% do total de casos ocorrem em mulheres. O local mais comum de ocorréncia ¢ a maxila, seguido da cavidade nasal. A
analise histologica ¢ similar entre os AENS e seus correspondentes na nasofaringe, mas estudo imunohistoquimico adicional pode
ser 1itil para a confirmagdo do diagnostico, uma vez que alguns AENs podem mimetizar outros tipos de tumor. CONCLUSOES: O
diagnostico de um AEN deve ser levado em conta em todo tipo de lesdo tumoral sangrante, uma vez que podem ocorrer em quase
toda localiza¢do em cabega e pescoco, tornando seu diagnoéstico um desafio.
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ABSTRACT

OBJECTIVE: To present an atypical manifestation of an extranasopharyngeal angiofibroma (ENA) and review existing literature
about this issue. METHODS: Case report of a twelve year-old girl presenting with an ENA inside her maxillary sinus and literature
review of previously published reports concerning ENA upon PubMed database. RESULTS: ENA tend to occur more commonly
during the second decade and 30% of the total cases were women. The most common site of presentation was the maxilla,
followed by the nasal cavity. Histological analysis is similar between ENA and their nasopharyngeal counterparts, but additional
imunohistochemical study may be useful to confirm diagnosis, as some ENA may mimic other kinds of tumors. CONCLUSIONS:
ENA diagnosis should be considered in every kind of tumoral lesions that tend to bleed, as it may occur in almost every head and
neck sites, thus making them a challenging diagnosis.
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INTRODUGCAO

Embora seja o tumor benigno mais comum da nasofaringe, o
Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil (ANJ) ¢ um tumor raro
— consistem em 0,05 a 0,5% de todos os tumores de cabeca
e pescoco.' Usualmente apresentam-se em adolescentes do
sexo masculino, com um pico de incidéncia entre catorze
e dezoito anos.? Esta prevaléncia foi ligada a uma possivel
resposta tumoral aos hormonios sexuais, enfatizada no achado
de receptores esterodides no tumor.?

Sua aparéncia microscopica tipica consiste em um estroma
fibroso ndo-encapsulado com vasos sanguineos de tamanho e
forma variados que caracteristicamente ndo possuem camadas
musculares e elasticas em suas paredes, tornando-os tumores
com tendéncia a ruptura ¢ sangramento de dificil controle.*
Embora sejam lesdes histologicamente benignas, eles tendem
a crescer rapidamente, extendendo-se ou até invadindo
estruturas como Orbita e cranio, as vezes comportando-se
como tumores perigosos e malignos.’

Seu suprimento sanguineo usualmente provém da artéria
maxilar ou de um de seus ramos, comumente com uma rede
de anastomoses e colaterais.® A embolizagdo pré-operatoria
destes vasos ajuda a reduzir o tamanho do tumor e o volume da
perda sanguinea durante a cirurgia, o que ¢ muito importante
especialmente quando se utilizam técnicas endoscopicas.’

Ja os angiofibromas de localizagdo diferente da nasofaringe, os
Angiofibromas Extrafaringeos (AENs), sdo ainda mais raros.

O presente estudo ira relatar o caso de uma garota de doze
anos com um tumor localizado no seio maxilar esquerdo que
foi diagnosticado como um AEN.

APRESENTACAO DO CASO

Uma garota de doze anos sem outras comorbidades queixa-se
de sangramento nasal. Ela vinha apresentando sangramentos
ocasionais pela narina esquerda ha cerca de dois dias antes de
procurar assisténcia médica. Nunca havia tido epistaxe antes,
mas estava sentindo obstru¢do nasal ha cerca de seis meses.
Antes restrita ao lado esquerdo, a obstrugdo nasal havia se
tornado bilateral recentemente. A jovem negava outros sitios
de sangramento e hipermenorréia. Nao havia historia familiar
de doengas hemorragicas.

Ao exame fisico tinha otoscopia normal; oroscopia normal
exceto por um leve abaulamento do palato mole e uma
pequena quantia de sangue visualizdvel na parede posterior
da orofaringe. Rinoscopia anterior mostrava uma tumoragao
volumosa, violacea ¢ friavel obliterando a fossa nasal
esquerda (Figura 1). O septo nasal encontrava-se desviado
para a direita. Nao havia alteragdes em fossa nasal direita e a
palpag@o cervical era normal.

Nasofibroscopiarigidacomendoscopio de 4mm/0° foirealizada
pela fossa nasal direita somente. Além do desvio septal para
a direita ja mencionado, as conchas e seus respectivos meatos
estavam normais. A coana estava pérvia, mas a nasofaringe

encontrava-se preenchida por uma tumorag¢do de aspecto
idéntico ao visto a rinoscopia da fossa nasal esquerda. O tumor
era movel aos movimentos palatais. Rinoscopia posterior com
optica rigida de 8mm/90° confirmava a existéncia de um tumor
preenchendo toda a nasofaringe conforme ja descrito.

Uma tomografia computadorizada de nariz e seios paranasais
demonstrava uma lesdo com densidade de partes moles,
captante de contraste, surgindo da parede posterior-superior
do seio maxilar esquerdo. Havia extensdo através do Ostio
sinusal para a fossa nasal/nasofaringe. A fossa pterigomaxilar
estava normal (Figura 2A e 2B).

Figura 1. Rinoscopia anterior.

Fonte:elaborado pelos autores.

Figura 2A. Lesdo com densidade de partes moles, captante de
contraste, surgindo da parede posterior-superior do seio maxilar
esquerdo, com extensdo para cavidade nasal/nasofaringe. Fossa
pteropalatina normal.

Fonte:elaborado pelos autores.
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Figura 2B. Lesdo com densidade de partes moles, captante de
contraste, surgindo da parede posterior-superior do seio maxilar
esquerdo, com extensdo para cavidade nasal/nasofaringe. Fossa
pteropalatina normal.

nﬁ”

Fonte:elaborado pelos autores.

Foi realizada uma ressecc¢do endoscdpica da lesdo com acesso
aberto combinado (Caldwell-Luc). O aspecto macroscopico
da lesdo era de um tumor fibroso com areas necro-
hemorragicas. Nao houve complicagdes no trans-operatorio,
como sangramentos. A paciente recebeu alta no dia seguinte
sem intercorréncias.

Analise histopatologica revelou uma lesao com epitélio
respiratorio recobrindo um estroma edematoso rico em fibras
colagenas, com areas hemorragicas associadas a vasos de
paredes finas sem camada muscular e aparentemente formando
fendas (Figura 3). O Patologista levantou a possibilidade
de tumor vascular, possivelmente um angiossarcoma (havia
algumas células com atipias em seu estroma). Estudo
imunohistoquimico foi entdo realizado, confirmando tratar-se
de um angiofibroma.

Figura 3. Lesdo com epitélio respiratorio recobrindo um estroma
edematoso rico em fibras colagenas, com areas hemorragicas
associadas a vasos de paredes finas sem camada muscular e
aparentemente formando fendas.

- .

Fonte:elaborado pelos autores.

Levando em conta que estes tumores sdo raros em mulheres,
foi realizada cariotipagem da paciente, que foi normal, ou
seja: 46, XX.

A paciente continuava livre de sintomas até sua uUltima
consulta, aproximadamente sete anos apds a cirurgia.
Controles tomograficos ¢ nasofibroscopicos ndo mostravam
sinais de recidiva.

DISCUSSAO

Os ANIJs correspondem 0,05% de todos os tumores de cabeca
e pescoco. Os AENs sdo ainda mais raros. De acordo com
Windfuhr et al,! até 2004 somente 65 casos de AEN haviam
sido descritos.

O presente estudo cita um AEN diagnosticado em uma garota
de 12 anos. AENs tém uma média de idade um pouco maior
(22 anos) se comparada a média de idade dos ANIJs, que ¢
de 17 anos.! Entretanto, ha relatos de casos de AENs que
ocorreram em pacientes no segundo ano de vida® e até como
lesdes congénitas.” AENs também podem afetar idosos.!

Embora muito raro em mulheres, existem alguns relatos de
casos de ANJ em mulheres, inclusive em gravidas.'!" Alguns
autores acreditam que o estudo do caridtipo destas pacientes
poderia revelar um genoétipo 46,XY, sendo estas pacientes um
caso de pseudohermafroditismo masculino.'”? Nossa paciente
teve andlise de caridtipo normal (46,XX). Como o AEN ocorre
em mulheres, inclusive gravidas, a teoria que estrogenos
teriam um efeito protetor contra estes tumores ¢ questionavel.
Isso favorece a existéncia de outros fatores contribuintes,
como disturbios congénitos ou inflamatdrios, como proposto
por Péloquin et al."

Contrastando com a extrema raridade de ANJ em mulheres,
a prevaléncia de pacientes do sexo feminino dentre os casos
de AEN ¢ surpreendentemente alta. Huang et al'® revisou 55
relatos de AEN e 14 (25,5%) deles ocorreram em mulheres.
A revisdo de Windfuhr et al' revelou prevaléncia similar (17
de 65 pacientes, ou seja: 26%) de mulheres dentre os casos de
AEN.

O local de acometimento mais comum dos AENs ¢é o seio
maxilar,"* como aconteceu no presente relato de caso. Outras
localizag¢des tém sido relatadas, como seio etmoidal, cavidade
nasal e septo, esfenoide e até laringe.' A teoria mais aceita para
explicar o surgimento dos AENSs ¢ a presenga de tecido ectopico
devido a altera¢des no desenvolvimento embrionario.'

Sintomatologia dos AENs varia de acordo com sua
localizagdo, mas a epistaxe ¢ a obstru¢do nasal — assim
como ocorre com os ANJs — continuam os mais comuns,’
do modo como ocorreu com nossa paciente. Vale ressaltar
que os AENs podem apresentar-se com um largo espectro de
sintomas inesperados e até ser assintomaticos, de acordo com
a sua localizagao.

Os AENs sao histologicamente similares aos ANJs. Sao
tumores hipervasculares, com vasos sanguineos andmalos —
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sua camada muscular é deficiente ou ausente e ndo contém
fibras elasticas, de onde vém a facilidade de romper e sangrar.
Seu estroma € acelular e rico em fibras colagenas.*

A realizagdo de bidpsia incisional em uma lesdo suspeita de
ser um ANJ ou AEN deve ser evitada. Isto pode ser dificil
especialmente nos casos de AEN, ja que o tumor pode
mimetizar varios tipos de neoplasia cuja biopsia ndo teria
grandes riscos.'? Se possivel, um estudo angiografico seguido
de emboliza¢do do tumor deve ser realizado antes de sua
resseccdo cirurgica, visando a reducdo de seu tamanho e os
riscos de hemorragia durante a cirurgia.’

A ressec¢do cirurgica € o tratamento de escolha para os AENS,
sendo os procedimentos endoscopicos boas opgdes em casos
selecionados, mesmo em pacientes com grandes tumores.! 13
Nossa paciente foi tratada com sucesso utilizando abordagem
endoscopica, com volume de sangramento minimo.

Analise histologica do AEN pode ser dificil, uma vez que
o tumor pode ser confundido com outras lesdes vasculares,
especialmente hemangiomas e hemangiossarcomas.* Em todos
os casos duvidosos deve-se utilizar imunohistoquimica.'!
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