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RESUMO

publicados a respeito dos AENs na base de dados PubMed. RESULTADOS: AENs ocorrem mais comumente durante a segunda 

análise histológica é similar entre os AENs e seus correspondentes na nasofaringe, mas estudo imunohistoquímico adicional pode 
AENs podem mimetizar outros tipos de tumor. CONCLUSÕES: O 

diagnóstico de um AEN deve ser levado em conta em todo tipo de lesão tumoral sangrante, uma vez que podem ocorrer em quase 
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INTRODUÇÃO

Embora seja o tumor benigno mais comum da nasofaringe, o 

– consistem em 0,05 a 0,5% de todos os tumores de cabeça 
e pescoço.1

e dezoito anos.2 Esta prevalência foi ligada a uma possível 

de receptores esteróides no tumor.3

Sua aparência microscópica típica consiste em um estroma 

forma variados que caracteristicamente não possuem camadas 

com tendência à ruptura e sangramento de difícil controle.4 
Embora sejam lesões histologicamente benignas, eles tendem 

como tumores perigosos e malignos.5

Seu suprimento sanguíneo usualmente provém da artéria 

de anastomoses e colaterais.6

destes vasos ajuda a reduzir o tamanho do tumor e o volume da 
perda sanguínea durante a cirurgia, o que é muito importante 
especialmente quando se utilizam técnicas endoscópicas.7

 são ainda mais raros. 

O presente estudo irá relatar o caso de uma garota de doze 

foi diagnosticado como um AEN.

de sangramento nasal. Ela vinha apresentando sangramentos 
ocasionais pela narina esquerda há cerca de dois dias antes de 

mas estava sentindo obstrução nasal há cerca de seis meses. 
Antes restrita ao lado esquerdo, a obstrução nasal havia se 
tornado bilateral recentemente. A jovem negava outros sítios 
de sangramento e hipermenorréia. Não havia história familiar 
de doenças hemorrágicas.

pequena quantia de sangue visualizável na parede posterior 
da orofaringe. Rinoscopia anterior mostrava uma tumoração 
volumosa, violácea e friável obliterando a fossa nasal 

para a direita. Não havia alterações em fossa nasal direita e a 
palpação cervical era normal.

 rígida com endoscópio de 4mm/0o foi realizada 
pela fossa nasal direita somente. Além do desvio septal para 
a direita já mencionado, as conchas e seus respectivos meatos 
estavam normais. A coana estava pérvia, mas a nasofaringe 

idêntico ao visto à rinoscopia da fossa nasal esquerda. O tumor 
era móvel aos movimentos palatais. Rinoscopia posterior com 
óptica rígida de 8mm/90o

preenchendo toda a nasofaringe conforme já descrito.

demonstrava uma lesão com densidade de partes moles, 

estava normal (Figura 2A e 2B).

Figura 1. Rinoscopia anterior.

Figura 2A. Lesão com densidade de partes moles, captante de 

pteropalatina normal.

Fonte:elaborado pelos autores.

Fonte:elaborado pelos autores.
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Foi realizada uma ressecção endoscópica da lesão com acesso 

como sangramentos. A paciente recebeu alta no dia seguinte 
sem intercorrências.

Análise histopatológica revelou uma lesão com epitélio 

colágenas, com áreas hemorrágicas associadas a vasos de 

fendas (Figura 3). O Patologista levantou a possibilidade 
de tumor vascular, possivelmente um angiossarcoma (havia 
algumas células com atipias em seu estroma). Estudo 

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

A paciente continuava livre de sintomas até sua última 

sinais de recidiva.

DISCUSSÃO

Os ANJs correspondem 0,05% de todos os tumores de cabeça 
e pescoço. Os AENs são ainda mais raros. De acordo com 
Windfuhr et al,1 até 2004 somente 65 casos de AEN haviam 
sido descritos. 

O presente estudo cita um AEN diagnosticado em uma garota 
de 12 anos. AENs têm uma média de idade um pouco maior 
(22 anos) se comparada à média de idade dos ANJs, que é 
de 17 anos.1 Entretanto, há relatos de casos de AENs que 
ocorreram em pacientes no segundo ano de vida8 e até como 
lesões congênitas.9 AENs também podem afetar idosos.1

casos de ANJ em mulheres, inclusive em grávidas.10,11 Alguns 
autores acreditam que o estudo do cariótipo destas pacientes 
poderia revelar um genótipo 46,XY, sendo estas pacientes um 
caso de pseudohermafroditismo masculino.12 Nossa paciente 
teve análise de cariótipo normal (46,XX). Como o AEN ocorre 
em mulheres, inclusive grávidas, a teoria que estrógenos 
teriam um efeito protetor contra estes tumores é questionável. 

por Péloquin et al.11

de AEN é surpreendentemente alta. Huang et al13 revisou 55 
relatos de AEN e 14 (25,5%) deles ocorreram em mulheres. 
A revisão de Windfuhr et al1 revelou prevalência 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 
1,13 como aconteceu no presente relato de caso. Outras 

localizações têm sido relatadas, como seio etmoidal, cavidade 
nasal e septo, esfenóide e até laringe.1 A teoria mais aceita para 

devido a alterações no desenvolvimento embrionário.14

Sintomatologia dos AENs varia de acordo com sua 

como ocorre com os ANJs – continuam os mais comuns,1 
do modo como ocorreu com nossa paciente. Vale ressaltar 

sintomas inesperados e até ser assintomáticos, de acordo com 
a sua localização.

Os AENs são histologicamente similares aos ANJs. São 
tumores hipervasculares, com vasos sanguíneos anômalos – 

Figura 2B. Lesão com densidade de partes moles, captante de 

pteropalatina normal.

Fonte:elaborado pelos autores.

Figura 3. Lesão com epitélio respiratório recobrindo um estroma 

aparentemente formando fendas.

Fonte:elaborado pelos autores.
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A realização de biópsia incisional em uma lesão suspeita de 
ser um ANJ ou AEN deve ser evitada. Isto pode ser difícil 
especialmente nos casos de AEN, já que o tumor pode 
mimetizar vários tipos de neoplasia cuja biópsia não teria 
grandes riscos.1,2

de embolização do tumor deve ser realizado antes de sua 
ressecção cirúrgica, visando a redução de seu tamanho e os 
riscos de hemorragia durante a cirurgia.7

A ressecção cirúrgica é o tratamento de escolha para os AENs, 
sendo os procedimentos endoscópicos boas opções em casos 
selecionados, mesmo em pacientes com grandes tumores.1, 13 
Nossa paciente foi tratada com sucesso utilizando abordagem 
endoscópica, com volume de sangramento mínimo.

Análise histológica do AEN pode ser difícil, uma vez que 
o tumor pode ser confundido com outras lesões vasculares, 
especialmente hemangiomas e hemangiossarcomas.4 Em todos 

11 

a possibilidade de um angiossarcoma, mas a análise 

De acordo com Mann et al,15

de 25% após a primeira cirurgia, podendo chegar a 40% 
num segundo procedimento. Entretanto, não há relatos de 
recorrência para AEN, embora estudos de seguimento a longo 

1 A nossa 
paciente estava assintomática e sem sinais de recidiva aos 

cerca de sete anos após sua cirurgia.

AENs são tumores raros. Seus sintomas e localização diversos 

ANJ. Todo tumor em cabeça e pescoço que apresente tendência 
ao sangramento e/ou aparente ser hipervascularizado, com 

mesmo em locais atípicos deve levantar a suspeita de um 

ANJs, podem ser bem mais comuns em mulheres.
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