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ARTIGO ORIGINAL

ORIGINAL ARTICLE

Experiéncia de sete anos em
pacientes com angiofibroma
nasofaringeo juvenil

Alfredo Lara Gaillard ’, Vanessa Menegatti
Anastdcio % Vdnia Belintani Piatto 3, José Victor
Maniglia % Fernando Drimel Molina °

Resumo

O angiofibroma nasofaringeo juvenil (ANJ) é um raro
tumor em adolescentes masculinos origindrio na nasofaringe.
Objetivos: Apresentar a experiéncia do tratamento do ANJ
em pacientes do Servico de Otorrinolaringologia entre 2001
e 2008. Material e Métodos: Foram revisados de prontuarios
do Servico de Otorrinolaringologia os dados demogrificos,
apresentacao clinica, métodos de investigacdo e tratamento
de 16 pacientes. Desenho do Estudo: estudo descritivo,
retrospectivo, de corte transversal. Resultados: Todos os
pacientes sao do género masculino e a média de idade ao
diagnostico foi de 16,8 anos (variacao de 9 a 23 anos), sendo
mais de 56% deles com estadio II de Fisch. Embolizacao pré-
operatéria foi realizada em 10 pacientes (62,5%). Todos os
16 pacientes foram submetidos 2 resseccao cirtrgica. Dois
pacientes (66,7%) que nao foram submetidos 2 embolizacao
pré-operatdria necessitaram de transfusio sanguinea. O in-
dice de recidiva foi de 43,75% e o indice de cura foi 93,75%.
Conclusdes: Embolizacio pré-operatoria diminui a perda
sanguinea intra-operatéria. O indice de recidiva foi relacio-
nado ao estadiamento avancado do tumor ao diagndstico
e a nao-realizacao de embolizacdo pré-operatoria. Cirurgia
associada a embolizacdo pré-operatoria sio os principais
tratamentos do ANJ. Todos os pacientes devem ter estudos
de imagem pré-operatorios, especialmente tomografia com-
putadorizada, para auxiliar no planejamento cirdrgico e no
seguimento.

A seven-year experience
with patients with juvenile
nasopharyngeal angiofibroma

Palavras-chave: angiofibroma, cirurgia, embolizacao
terapéutica, epistaxe, transfusio de sangue.
Keywords: angiofibroma, treatment, embolization, surgery,
epistaxis.

/ Summary

uvenile nasopharyngeal angiofibroma (JNA) is a rare
tumor in adolescent males. It originates in the nasopharynx.
Aim: to present the experience of JNA management at
an Otorhinolaryngology Service between 2001 and 2008.
Materials and Methods: Demographical data, clinical
presentation, investigations as well as the treatment of sixteen
JNA patients were reviewed and collected from medical
records from the ORL Service. Design: Cross-sectional,
retrospective and descriptive study. Results: All JNA patients
were male. The average age at diagnosis was 16.8 years (range
9-23 years). More than 56% of the patients were classified
as Fisch II. Preoperative embolization was carried out in ten
(62.5%) patients. All 16 patients were submitted to primary
surgical resection. Two patients (66.7%) who didn’t receive
preoperative embolization required intraoperative blood
transfusion. The overall recurrence rate was 43.75% and the
cure rate was 93.75%. Conclusion: Preoperative embolization
minimizes intraoperative blood loss. The recurrence rate was
related to advanced tumoral stage at diagnostic and the
lack of preoperative embolization. Surgery combined with
preoperative embolization is the major treatment for JNA. All
the patients should undergo preoperative imaging studies,
especially CT, to assist in surgical planning and follow-up.
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INTRODUCAO

O angiofibroma nasofaringeo juvenil € uma raro tu-
mor vascular benigno da nasofaringe responsavel por cerca
de 0,5% de todas as neoplasias de cabeca e pescoco'. Sua
incidéncia € de 1:150.000 afetando, predominantemente,
adolescentes e adultos jovens do género masculino na
faixa etdria de 14 e 25 anos?. Raros casos tém sido descri-
tos em homens acima de 25 anos e em adolescentes do
género feminino®>.

Anatomicamente, acredita-se que o local de origem
¢ a parede postero-lateral da cavidade do nariz, em estreita
proximidade a borda superior do forame esfenopalatino.
Inicialmente, o tumor cresce na submucosa do assoalho
da nasofaringe, alcancando o septo e o espago posterior
do nariz, criando um efeito de massa que pode ocasionar
obstrucao da via aérea. Como o processo € continuo, a face
anterior do seio esfenoidal € destruida e invadida. O tumor
pode crescer em direcao a fossa nasal e se expandir até
a parte posterior da concha média, tornando-se continua
com a massa tumoral. Lateralmente, o angiofibroma pode
se estender a fossa pterigomaxilar e causar destruicao da
parede posterior do seio maxilar. Eventualmente o tumor
pode invadir a fossa intratemporal, orbita e fossa craniana
média. Essa € uma visao generalizada do crescimento tu-
moral. Os padroes de invasao as estruturas locais podem
ser amplamente imprevisiveis e nem sempre seguirem um
padrio tipico®’.

Macroscopicamente, o tumor apresenta-s€ como
uma massa globosa, circunscrita, nao capsulada, recoberta
por membrana mucosa. A cor € dependente do componen-
te vascular, podendo ser réseo-vinhoso ou palido esbran-
quicado. O principal suprimento sanguineo € proveniente
da artéria maxilar, embora possa haver ramos da artéria
carétida interna ipsilateral ou do sistema carotideo exter-
no contralateral. Em rela¢io aos aspectos histolégicos, o
tumor € constituido por tecido conectivo fibroso e vasos.
A periferia da massa tumoral é edemaciada e infiltrada,
com dreas necroticas e vasos capilares. Os vasos profundos
sao mais calibrosos e com muitas anastomosos, lembrando
o aspecto de um hemangioma cavernoso. A presenca de
uma Unica camada celular endotelial, sem componente
de tecido muscular liso, associada a rigidez do estroma
fibroso, confere ao tumor sua caracteristica hemorragica®'°.

O local e a extensdo da invasao tumoral devem ser
bem determinados, pois o nao reconhecimento do local
anatdmico resulta em uma alta incidéncia de resseccoes
incompletas, as quais podem ser muito mais altas pela
dificuldade de delineacio da capsula do tumor apos pré-
via embolizacdo. A fim de permitir o reconhecimento do
sitio anatdbmico de invasao tumoral, varios estadiamentos
tém sido propostos embora, atualmente, a classificacio de
Fisch'' € a que mais tem sido utilizada. De acordo com a

referida classificacao, o angiofibroma ¢ classificado como
Tipo I quando o tumor estd restrito a cavidade nasal e
nasofaringe sem destruicao 6ssea, Tipo II quando o tumor
invade a fossa pterigomaxilar e seios maxilar, esfenoidal e
etmoidal com destruicao 6ssea, Tipo III quando o tumor
invade a fossa intratemporal, Orbita e regiao parasselar,
permanecendo lateral ao seio cavernoso e Tipo IV quan-
do o tumor invade o seio cavernoso, regiao do quiasma
optico e fossa pituitaria'’.

A classica apresentacio clinica do angiofibroma
€ a obstrucio nasal unilateral e/ou epistaxe, rinorreia e,
ocasionalmente, dor. Devido sua caracteristica invasiva,
o tumor pode levar a deformidade facial e, atingindo a
orbita e a regildo intracraniana, ocasiona sintomas como
proptose, alteraciao da acuidade visual e paralisia de ner-
vOs cranianos'*!3,

O diagnéstico do angiofibroma ¢ baseado, es-
sencialmente, em cuidadosa anamnese e exame fisico
detalhado para a descricao dos sinais e sintomas, das ca-
racteristicas morfoepidemioldgicas e achados radiolégicos.
As técnicas de imagem tém permitido grandes avangos no
diagnodstico e tratamento do angiofibroma. A endoscopia
nasal, tomografia computadorizada e ressondncia nuclear
magnética fornecem um delineamento da localizacio e
extensao tumoral e as relacdes com estruturas vasculares
e nervosas, permitindo um estadiamento preciso do tumor.
Devido a natureza vascular e hemorrigica do tumor, a bi-
Opsia nao € recomendada. A arteriografia € realizada para
avaliacio do suprimento vascular em tumores extensos e
permitir a embolizacio dessas lesodes vasculares, visando
a reducao do sangramento intraoperatério’# 10,

Virias doencas, tumorais ou nao, podem ocasio-
nar obstrucao nasal e epistaxe podendo ser confundidas
com o angiofibroma. Portanto, destacam-se os seguintes
diagnosticos diferenciais: polipos inflamatérios, polipo
angiomatoso e cisto nasofaringeo, tumores malignos de
nasofaringe, fibrossarcomas e fibromas de nasofaringe,
neoplasias malignas do maxilar superior, estesioneuroblas-
toma de fossa nasal, hipertrofia de adenoides, cordomas de
vértebra cervical e tuberculose do ginglio retrofaringeo?®.

Diversas abordagens cirtrgicas tém sido descritas
para o tratamento do angiofibroma como a via transpalatal,
a rinotomia lateral e o degloving médio-facial. Associado
a qualquer dessas técnicas, o tratamento de escolha reco-
mendado € a embolizacio tumoral pré-operatoria a fim de
diminuir o sangramento durante o procedimento cirdrgico
para a resseccdo do angiofibroma'>*%.

Este artigo relata a experiéncia do Departamento
de Otorrinolaringologia e Cirurgia de Cabeca e Pescoco
de um Hospital-Escola entre 2001 e 2008 em relacao ao
diagnostico e resultados do tratamento de pacientes com
angiofibroma nasofaringeo juvenil.
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CASUISTICA E METODO

De acordo com as Normas Regulamentadoras de
Pesquisa em Seres Humanos, Resolucio 196/96 do Mi-
nistério da Saude, o presente estudo foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da Instituicio (Parecer
N© 3644/2009).

Este é um estudo retrospectivo, de corte transversal,
para o qual foram utilizados os dados obtidos por revisao
de prontudrio de 16 pacientes com diagnéstico de angio-
fibroma entre os anos de 2001 e 2008. Devido a isto, foi
dispensado o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

Foram coletados os seguintes dados: género, idade
a época do diagnostico, sinais e sintomas, exame diagnos-
tico, via de acesso cirtrgico, necessidade de transfusio,
embolizacio pré-operatdria, complicacdes, exames solici-
tados no seguimento, recidivas, reoperacio. Os tumores
foram classificados de acordo com os critérios de Fisch
(Fisch, 1983).

Foram calculadas porcentagens (%) com os desvios
padroes (DP) das mesmas, sendo os resultados expressos
em % (DP%).

RESULTADOS

No periodo de 2001 a 2008, 16 pacientes foram
submetidos a tratamento de angiofibroma, sendo todos
(100%) do género masculino. Em relacdo a faixa etdria, a
idade variou de 9 a 23 anos, sendo a média de 16,8 anos
(DPM= 0,885) e, em relacio as fases de desenvolvimento,
foi encontrado 1 paciente (6,25%, DP%=24,20) na fase de
infancia (7 a 10 anos), 6 pacientes (37,5%, DP%=19,76)
na adolescéncia (11 a 16 anos) e 9 pacientes (56,25%,
DP%=10,53) na fase de adulto jovem (17 a 25 anos) a
época do diagnostico.

Dentre os sinais e/ou sintomas apresentados, a
epistaxe e obstruciao nasal foram os mais frequentes,
ocorrendo, respectivamente, em 93,75% (DP%=6,25) e
75% (DP%=12,5) dos casos, seguidos de hiposmia (12,5%,
DP%=23,38), abaulamento da face (6,25%, DP%=24,20) e
diminui¢do da acuidade visual (6,25%, DP%=24,20). Nao
houve relato de rinorreia.

Todos os pacientes foram submetidos 2 endosco-
pia nasal e tomografia computadorizada como exames
diagnosticos complementares. Biopsia do tumor nao foi
realizada nos pacientes.

De acordo com o aspecto tomografico e a classifica-
cao de Fisch'! 4 pacientes (25,0%, DP%=21,65) apresenta-
ram estadiamento 1, 9 (56,25%, DP%=16,53) estadiamento
11, 3 (18,75%, DP%=15,61) estadiamento III e nenhum no
estadiamento IV (0%).

Quarenta e oito horas antes da cirurgia, 10 pacientes
(62,5%, DP%=15,30) foram submetidos 2 arteriografia com
emboliza¢ao superseletiva de ramos da artéria maxilar, nao
apresentando complicagoes.

Todos pacientes foram submetidos ao tratamento
cirtrgico tendo como vias de acesso: degloving médio-
facial + Denker em 9 pacientes (56,25%, DP%=16,53),
degloving médio-facial + Denker + endoscOpica nasal
em dois pacientes (12,5%, DP%=23,38), transpalatina em
2 (12,5%, DP%=23,38), endoscopica nasal em 2 pacientes
(12,5%, DP%=23,38) e osteotomia LeFort I em um paciente
(6,25%, DP%=24,20).

Trés pacientes (18,75%, DP%=22,53) necessitaram
de transfusio sanguinea intra-operatoria, sendo que 2
deles (66,67%, DP%=33,33) ndo foram submetidos a em-
bolizacao pré-cirtrgica.

Em todos os pacientes foi colocado tampao nasal ao
final do procedimento cirtrgico, sendo o mesmo retirado
em 48 a 72 horas.

Apenas dois pacientes (12,5%, DP%=23,38) apresen-
taram complicacoes pds-operatorias como fistula oroantral
apos abordagem transpalatina e sinéquia em concha nasal
inferior e em septo do nariz apds acesso endoscopico
nasal, sendo ambas corrigidas sem qualquer significante
morbidade.

Um (25%, DP%=43,30) dos quatro pacientes do
estadiamento I, 3 (33%, DP%=27,14) dos nove pacientes
do estadiamento II e 3 (100%) dos 3 pacientes do esta-
diamento III apresentaram recidiva do tumor, sendo que,
destes sete pacientes, 3 (43%, DP%=28,58) foram subme-
tidos a embolizacio pré-operatéria e 4 pacientes (57%,
DP%=24,75) ndo a realizaram, obtendo-se um indice de
recidiva de 43,75% (DP%=18,75). O tempo de recidiva apos
a cirurgia variou de 1 més a 3 anos e todos os 7 pacientes
foram reoperados. Destes, apenas 1 (14,3%, DP%=35,0)
apresentou fissura palatina como complicacio da reope-
racio sendo também, posteriormente corrigida.

O seguimento dos 15 pacientes, com excecio de
um que nao mais retornou ao Ambulatério de ORL desde
2006, vem sendo realizado trimestralmente com tomografia
computadorizada de controle, sem recidiva até o presente
momento. O tempo de seguimento destes pacientes variou
de 1 a 6 anos, com média de 2,3 anos (DPM= 1,77). Sendo
assim, foi obtido um indice de cura de 93,75% (DP%=6,25).

Os dados gerais obtidos dos 16 prontudrios revisa-
dos estao apresentados nas Tabelas 1 e 2.

DISCUSSAO

O angiofibroma nasofaringeo juvenil é, como o
proprio nome sugere, uma doenca de homens jovens®.
No presente estudo todos os pacientes sio do género
masculino e a média de idade a época do diagnéstico foi
de 16,8 anos sendo estes resultados concordantes com os
da literatura'*'5%%, Estudos genéticos tém demonstrado
estreita relacdo da expressao de receptores de andrégenos
no angiofibroma sugerindo que o mesmo seja um tumor
androgeno-dependente. Esse fato poderia explicar a maior
prevaléncia no género masculino®.
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Tabela 1. Dados dos pacientes em relagéo a idade ao diagndstico, necessidade de embolizagéo, via de acesso para tratamento e complica-

coes cirdrgicas.

Tempo entre

. Estadiamento |dade ao Diag- Embolizacéo N . N Transfusao Complic.
Paciente . - . L. Embolizacdo e Via de acesso cirurgico L. . .
Fisch' nostico Pré-operatoria Cirurgia Intraoperatoria Pés-cirurgia
1 I 19a6m Sim 48 hs Endoscopica nasal
2 m 14a10m Sim 48 hs Degloving Médio-facial N
+ Denker
3 I 15a7m Sim 48 hs Degloving Medio-facial 3U
+ Denker
4 I 17a10m Sim 48 hs Degloving Médio-facial .
+ Denker
5 Il 12a2m Sim 48 hs Degloving Médio-facial N
+ Denker
6 Il 23a3m Sim 48 hs Degloving Médio-facial .
+ Denker
7 I 20a Sim 48 hs Degloving Médio-facial .
+ Denker
8 20a5m Sim 48 hs Degloving Médio-facial N
+ Denker
Degloving Médio-facial
9 Il 17a6m Sim 48 hs + Denker + Endoscé- -
pica nasal
10 I 15a7m Sim 48 hs Degloving Médio-facial
+ Denker
11 1 17a4m Nao Osteotomia LeFort | 3uU
12 I 15a11m Nao Degloving Médio-facial 6U
+ Denker
Degloving Médio-facial
13 9aim Nao + Denker + Endosco-
pica nasal
14 1] 16a5m Nao Transpalatina
15 I 21a4m Nao - Transpalatina - Fistula Oro-
antral
Sinéquia em
16 19a11m Nao - Endoscépica nasal — concha nasal
inferior E e

septo do nariz

A apresentacao clinica do angiofibroma, na maioria
dos casos, € constituida pela presenca da triade de obs-
trucao nasal, epistaxe e massa nasofaringea, apresentacao
essa semelhante a encontrada no presente estudo e com-
paravel a estudos previamente descritos!>142027,

O diagnéstico do angiofibroma é baseado pela
anamnese, exame fisico e endoscopia nasal suplementa-
dos por estudo de imagem, como a tomografia compu-
tadorizada, conforme realizado no estudo. A correlacao
do estadiamento pré-operatorio por meio da tomografia
computadorizada associada aos critérios de Fisch!'' foi
possivel nos 16 casos do estudo. A tomografia permite o
estadiamento correto do tumor e, no seguimento, demons-
tra a presenca e extensdo da recidival®?,

Todos os pacientes foram submetidos a tratamento

cirargico. A cirurgia € o tratamento recomendado mais
efetivo para o angiofibroma. Nao ha um consenso na lite-
ratura sobre a melhor op¢ao cirtrgica, mas a via de acesso
mais utilizada atualmente € a transmaxilar, por permitir
melhor exposicao do tumor, com minina morbidade além
evitar cicatrizes faciais®.

Pelo tempo de seguimento dos pacientes foi obtido
um indice de cura de 93,75%. Resultado este semelhante
aos da literatura>*.

Estudos referem que o aumento nos indices de
controle do sangramento cirirgico estd associado aos
avancos no suporte cirirgico como a embolizac¢ao, re-
alizada 24 a 48 horas antes da cirurgia, juntamente com
atualizacao das técnicas cirtrgicas e experiéncia profis-
sional. A embolizacio pode diminuir significativamente a
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Tabela 2. Dados dos pacientes em relagéo aos procedimentos apds recidiva e seguimento.

. Estadiamento Remdlva/l Exame ~ Transfusao Complic. Seguimento/ Nova Recidi-
Paciente i Tempo apos . e Reoperacao . o ) Exame Com- .
Fisch a . Diagnostico Intraoperatéria  Pos-cirurgia va ate 2008
12 Cirurgia plementar
- Trimestral/ -
! I Nao - - - TC+ controle Nao
Degloving MF*
. Nasofibros- + Revisao Trimestral/ -
2 il Sim/5 meses copia RM* Endoscépica TC+ controle Nao
nasal
3 n Sim/2 meses TC+ Revisao Endos- Trimestral/ Nao
copica nasal TC+ controle
- Trimestral/ -
4 I Nao - - - TC+ controle Nao
B Trimestral/ -
5 I Nao o - - TC+ controle Nao
_ Trimestral/ -
6 I Nao o - - TC+ controle Nao
- Trimestral/ -
7 I Nao - - - TC+ controle Nao
B Trimestral/ -
8 Nao o - - TC+ controle Nao
_ Trimestral/ -
9 I Nao o - - TC+ controle Nao
10 I Sim/A més Nasoflpros- Re\{lsgo Endos- - . Trimestral/ Nao
copia copica nasal TC+ controle
Degloving
. MF+ + Revisao Trimestral/ -
1 i Sim/10 meses TC+ Endoscépica TC+ controle Nao
nasal
. Degloving Fissura Trimestral/ -
12 I Sim/5 meses TC+ MF+ au palatina TC+ controle Nao
13 Sim/3 anos Nasofll_)ros- Re\flsgo Endos- Trimestral/ Nao
copia copica nasal TC+ controle
Osteotomia Trimestral/
14 I Sim/2 anos TC+ 1U TC+ controle  N&o até 2006
LeFort | .
até 2006
_ Trimestral/ -
15 Nao o - - TC+ controle Nao
16 Nao . . . Trimestral/ Nao

TC+ controle

*RM-Ressonancia Magnética, +TC-Tomografia Computadorizada, +Degloving Médio-facial

perda sanguinea intra-operatoria por reduzir a extensao
do tumor, facilitando, assim, a excisao do mesmo. Devido
a esse fato, ocorrem baixas taxas de recidiva pela reali-
zacao da embolizacio pré-operatoria. A embolizacao da
artéria maxilar € um procedimento invasivo relativamente
seguro, podendo apresentar como complica¢io a liberacio
de émbolos para a circulac¢do intracraniana, porém ¢ uma
ocorréncia tida como rara'>?®_ No presente estudo, 62,5%
dos pacientes foram submetidos 2 embolizacio nao ocor-
rendo complicagdes e somente 2 pacientes (12,5%), que
nao a realizaram, necessitaram de transfusio sanguinea

intra-operatoria. Dados estes concordantes, portanto, com
os da literatura’>2+%,

Embora o indice de recidiva seja mais baixo em pa-
cientes que foram submetidos a embolizacao®*°, alguns
estudos tém demonstrado resultado oposto, por sugerirem
que a embolizacio poderia dificultar a identificacao da
extensao total das margens cirdrgicas pela reducao do
tamanho do tumor, aumentando o risco de recidiva®'??,
Fato esse que nio ocorreu no presente estudo, pois dos
7 pacientes que apresentaram recidiva, 57% deles nao
havia realizado a embolizacao, prevaléncia esta concor-
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dante com a da literatura que varia de 0% a 57%33. Estes
dados demonstram que a reducao da perda sanguinea
durante a cirurgia facilita, consideravelmente, a remocao
do tumor, além de diminuir a necessidade de transfusao
intra-operatéria e diminuir o indice de recidiva em pacien-
tes que foram submetidos a embolizacao pré-operatoria,
conforme encontrado no presente estudo'®-2,

CONCLUSOES

O indice de recidiva foi associado a nio-realizacio
de embolizaciao pré-operatoria e ao estadiamento avan-
cado do tumor ao diagnéstico.

A embolizacao arterial seletiva realizada previa-
mente ao procedimento cirdrgico foi a melhor forma de
tratamento para o angiofibroma nos casos revisados, sendo
obtido indice de cura de aproximadamente 94%.

Todos os pacientes com diagndstico de angiofibro-
ma devem realizar estudos de imagem, como a tomografia
computadorizada, e embolizacio pré-operatoria, a fim de
permitir melhor plano cirdrgico e diminuir o sangramento
durante o procedimento.

O seguimento com tomografia computadorizada
permite determinar a presenca e extensao de recidiva do
tumor ou a cura do mesmo.
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