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RESUMO

O nasoangiofibroma juvenil (NAJ) € um tumor benigno raro, predominante
em adolescentes do sexo masculino, responsavel por menos de 0,5% dos
tumores de cabeca e pescoco. E caracterizado por alta vascularizacdo e
comportamento localmente agressivo, originando-se geralmente na fossa
pterigopalatina com possivel invasdo de estruturas adjacentes. Clinicamente,
apresenta-se com obstrucao nasal, epistaxe recorrente e, em casos avang¢ados,
deformidades faciais e cefaleia. O diagndstico € feito por pela associacdo de
quadro clinico e de exames de imagem, com énfase para tomografia
computadorizada com contraste e ressonancia magnética da face e seios
parnasais, além de angiografia para embolizacdo pré-operatéria. Embora
benigno, o NAJ apresenta risco elevado de recidiva, tornando essencial o
diagnéstico precoce, resseccao cirdrgica e acompanhamento rigoroso para

garantir um prognostico favoravel a longo prazo.

Palavras-chave: nasoangiofibroma juvenil, agressivo, recidiva



INTRODUCAO

O Nasoangiofibroma Juvenil (NAJ) € um tumor benigno raro, altamente
vascularizado, que acomete predominantemente adolescentes do sexo
masculino, representando cerca de 0,05% a 0,5% dos tumores da regido de
cabeca e pescocgo. Acredita-se que sua origem esteja relacionada a estimulos
hormonais, uma vez que seu crescimento € influenciado por receptores
androgénicos. Normalmente, o NAJ tem origem na fossa pterigopalatina,
podendo se estender para as cavidades nasais, seios paranasais €, em casos
avancados, invadir a base do cranio e outras estruturas adjacentes. (ANTONELLI
et al., 1987; ANDRADE et al., 2008).

No que tange a apresentacéo clinica, o NAJ é caracterizado por sintomas
como obstrucédo nasal unilateral progressiva e epistaxe recorrente, que podem
ser intensas e de dificil controle, além de rinorreia e dor em face. Em estagios
avancados, outros sinais incluem deformidades faciais, proptose ocular e
cefaleia, como consequéncia da expansao tumoral e compressao de estruturas
vizinhas. Apesar de sua benignidade histologica, o NAJ é considerado agressivo
localmente, com potencial para causar complica¢des significativas na auséncia
de tratamento adequado (MARSHALL; BRADLEY, 2006).

O diagndstico do NAJ € baseado na avaliacédo clinica associada a exames
de imagem como tomografia computadorizada (TC) com contraste e ressonancia
magnética (RM) de face e seios paranasais, que permitem determinar a extensao
da lesdo, estadiamento e o planejamento cirargico. A angiografia é
frequentemente utilizada para avaliagdo do suprimento vascular tumoral,
essencial para a realizacdo da embolizacao pré-operatéria, um procedimento que
reduz o risco de hemorragias durante a cirurgia (ANTONELLI et al., 1987,
GUSSO et al, 2008; SAFADI et al., 2018).

O exame histopatologico do nasoangiofibroma juvenil revela um tumor

benigno altamente vascularizado, composto por estroma fibroconjuntivo denso



8
com vasos de paredes finas e desprovidas de camada muscular. Entretanto, o

diagnoéstico anatomopatolégico costuma ser pos-operatorio, uma vez que a
realizacdo de bidpsia pré-operatéria ndo é considerada rotina devido ao risco
elevado de sangramento intenso associado a alta vascularizagdo do tumor
(MARSHALL; BRADLEY, 2006;, SAYLAM, et al. 2006).

O tratamento do NAJ é cirdrgico e, nos ultimos anos, a técnica
endoscépica tem ganhado destaque por sua menor invasividade e reducéo de
complicagBes (OLIVEIRA et al. 2012). A embolizacdo arterial pré-operatoéria é
amplamente utilizada para minimizar sangramentos, mas algumas controvérsias
permanecem sobre sua eficacia na reducdo das taxas de recidiva tumoral
(FERREIRA et al. 2006). Em casos raros, como agueles com invaséo
intracraniana extensa, abordagens cirlrgicas abertas ou tratamentos adjuvantes,
como radioterapia, podem ser indicados (MARSHALL; BRADLEY, 2006;
HERMAN et al. 1999).

Embora o NAJ seja um tumor benigno, sua recidiva € comum,
especialmente em casos de resseccdo incompleta. Por isso, o progndstico
depende de um diagnéstico precoce, planejamento cirdrgico adequado e
acompanhamento pd&s-operatério rigoroso. Exames de imagem regulares e
endoscopias nasais sdo fundamentais para monitorar possiveis recidivas e
garantir um manejo eficaz a longo prazo (HERMAN et al. 1999).

Diante do exposto, o presente trabalho enfatiza a relevéncia do
conhecimento desta patologia, que apesar de rara, apresenta grande potencial
de agressividade local, recidiva e comprometimento da qualidade de vida dos
seus jovens protadores, requerendo diagnostico e tratamento precoces, bem

como seguimento adequado para garantir uma maior tempo livre de doenca.



OBJETIVOS

Este trabalho tem como relatar caso clinico de nasoangiofibroma juvenil
com comportamento agressivo em paciente acompanhado pelo servico de
Otorrinolaringologia do Hospital Universitario Professor Edgard Santos
(HUPES). Auxiliar o médico otorrinolaringologista no reconhecimento deste
raro tumor nasal, ao elucidar, através de revisao de literatura, apresentacao
clinica, processo diagndstico, manejo terapéutico, progndéstico e atuais
desafios.



METODOLOGIA

O presente estudo foi baseado no relato de caso de um paciente
diagnosticado com nasoangiofiboroma juvenil no departamento de
Otorrinolaringologia do Hospital Universitario Professor Edgard Santos, da
Universidade Federal da Bahia, submetido a resseccao cirdrgica com
evolucao, apds 6 meses do procedimento, para recidiva precoce da lesao. A
coleta de dados foi realizada através de revisdo dos prontudrios digitais do
paciente no banco de dados do servico, compreendendo o periodo de 2022
a 2024, além da utilizacdo de imagens ambulatoriais de videoendoscopias,
exames de imagem, bem como do procedimento cirargico realizado neste
servigo de referéncia.

Para a revisdo de literatura sobre o tema, a busca bibliografica foi
realizada nas plataformas PubMed, Google Académico, Scielo e BVS usando
0S seguintes termos como estratégia de busca: "nasoangiofiboroma” e
“juvenill" e/ou "angiofiboroma juvenil' e/ou "nasofaringeo" e/ou “juvenile
angiofibroma” e/ou “juvenile nasopharyngeal angiofioroma”. Foram incluidos
apenas trabalhos em lingua portuguesa e inglesa, sem estabelecimento de
recorte temporal e excluidos os trabalhos cujos textos completos ndo eram

disponiveis.
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RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 12 anos, natural e procedente de
Umburanas-BA, compareceu ao ambulatorio de Otorrinolaringologia do Hospital
Universitario Professor Edgard Santos acompanhado de familiares, encaminhado
ao servico por queixa de obstrucdo nasal a direita ha 2 anos, associada a
espirros, prurido nasal, epistaxe de moderada quantidade e rinorreia amarelada
ipsilaterais. Além disso, apresentava roncopatia noturna, sono agitado e
predominancia de respiracdo oral. Negava queixas nasais prévias, assim como
gueixas otoldgicas e laringeas.

No que tange a histéria médica pregressa, apresentava traco falcémico,
no entanto, negava comorbidades, alergias medicamentosas e alimentares,
procedimentos cirdrgicos prévios, trauma cranioencefélico, tabagismo, etilismo,
hemotransfusdes e doencas de carater heredofamiliar.

Ao exame endoscopico nasal, em fossa nasal direita (FND) foi evidenciada
lesédo de aspecto carnoso vascularizada, hiperemiada, localizada entre conha
média e septo nasal, proveniente de regido posterior & concha média, impedindo
progressao da Otica, associada a secrecdo amarelada em meato inferior. Através
da fossa nasal esquerda (FNE) foi possivel avaliar rinofaringe e observar leséo de
aspecto hiperemiado nesta topografia . Exames de oroscopia e otoscopia sem achados
sugestivos de alteragoes.

Tomografia computadorizada de face e seios paranasais (Figural e 2) e
ressonancia magnética (Figura 3) apontaram formacado expansiva com realce
heterogéneo ao meio de contraste, de limites imprecisos (5,0 x 3,9 x 5,3) com
epicentro no espaco parafaringeo a direita, determinando alargamento do forame
esfenopalatino ipsilateral, com destruicdo dos ossos da base do cranio,
comprometendo, através da extensdo medial, a cavidade nasal direita, com
obliteracdo do meato inferior, médio e superior e extensao lateral para a fossa
infra-temporal, causando remodelamento e desvio anterior da parede posterior

do seio maxilar homolateral. Além disso, coexisténcia de material com densidade
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de partes moles preenchendo células etmoidais e seios esfenoidais, com

descalcificagdo do trabeculado 6sseo etmoidal, bem como extenséo perineural
retrégrada via fossa pterigopalatina e forames oval/redondo, atingindo a fossa

média intra-craniana.

Figura 1: TC de face e seios paranasais em janela 6ssea. A esquerda, no corte coronal,
evidenciando leséo expansiva com densidade de partes moles determinando erosfes 0sseas em
base de créanio, seio esfenoide e laminas medial e lateral do processo pterigoide a direita, com
extensdo para a fossa média. A direita, corte axial, alargamendo da fossa pterigopalatina direita
causando anteriorizacdo da parede posterior do seio maxilar a direita, também chamada de sinal
antral ou de Holman-Miller.

Ap6s 48h da angioembolizacao (Figura 4) do leito vascular tumoral, esta
em servico externo, foi realizada abordagem cidrgica no Hospital Universitario
por equipe de Rinologia, juntamente com Cirugia de Cabeca e Pescoco e
Neurocirurgia conforme descrito nas figuras 5, 6 e 7. Obtida resseccéo parcial
da lesao, interrompido tempo neurocirdrgico diante da extensdo importante para
estruturas de base de cranio e instabilidade clinica do paciente, com
necessidade de transfusdo intraoperatéria de 01 unidade de concentrado de
hemacias e uso de drogas vasoativas, sendo procedido uso de hemostéticos
absorviveis e tamponamento nasal anteroposterior para contencdo do
sangramento, bem como preenchimento com gazes ancoradas da cavidade em

topografia de seio maxilar direito.
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Figura 2: TC de face com contraste, janela éssea. Evidéncia de lesdo com densidade de partes
moles e intenso realce heterogéneo ao contraste.

Figura 3: RNM de face, corte coronal, ponderada em T1.A esquerda, exame sem contraste
evidenciando lesdo expansiva em cavidade nasal e paranasal do lado direito apresentando iso ou
hipossinal. A direita, ponderada em T1 p0s contraste, nota-se realce intenso e heterogéneo ao

gadolinio.
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Figura 4: angioembolizacéo pré-operatéria. Imagem a direita demonstra intensa vascularizagdo do
leito tumoral provveniente da artéria maxilar interna direita. A esquerda, aspecto pds-embolizacao,
evidenciando reduc¢do importante da vasculatura no interior da leséo.

5. DESCRICAO |

1.Paciente em decdbito dorsal, sob anestesia geral, antissepsia com colocagao de campos estéreis. 2 tempo cirurgico da CCP
com cervicotomia lateral para isolamento de carétida externa e maxilectomia parcial por deglooving.

3. Vasoconstricgao de mucosa nasal bilateral com algodao embebido em solugao 1:2000 de adrenalina com lidocaina+transamin.
4 Realizada uncinectomia + etmoidectomia anteroposterior + turbinectomia média e superior a direita para acesso ao seio
esfenoidal direito. Dissecados limites de lesao tumoral em fossa nasal direita. 5. Realizada turbinectomia média e superior a
esquerda para acesso ao seio esfenoidal. 6

Retirado septo posterior. 6. Tempo cirirgico da neurocirurgia. Tempo cirurgico da CCP para remogao parcial de tumoragao
apresentando sangramento volumoso, com necessidade de transfusdo de uma unidade de hemoderivados e uso de DVA por
hipotensao. Realizada revisao hemostatica via endoscépica com controle de sangramento. 7. Tempo cirurgico da neurocirurgia,
suspenso por instabilidade clinica do paciente. 8. Revisao hemostatica com necessidade de uso de surgicel, gelfoan e cola de
fibrina para controle sangramento. Posicionado tamp&o de gaze em regido do maxilar direito, preenchendo cavidade. Colocado
tampdao posterior, insuflado com 14 mL de agua destilada. Colocado tampao anterior em dedo de luva bilateraimente. 9.
Fechamento de degloving por planos com vicryl 3.0. 10. Fechamento de planos cervicais.11. Fim da cirurgia. 16.Material
encaminhado para anatomia patologica.

Figura 5: descricdo do tempo cirargico da Otorrinolaringologia.



5. DESCRICAO

1.Paciente em dectbito dorsal, sob anestesia geral, antissepsia com colocagio de campos estéreis.

2. Vasoconstricgao de mucosa nasal bilateral com algedao embebido em solugdo 1:2000 de adrenalina com lidocaina.
3. Visualizado massa endurecida em regiao retromaxilar a direita, com extensao a base de cranio e cavidade nasal direita
4, Realizada exploragao cervical e dissecgao de carbtidas externa e interna direitas

5. Realizado infiltracao e incisao em sulco gengivolabial direito, descolada mucosa de parede anterior até limite de nervo
infraorbitario e feito acesso ao seio maxilar direito com escolpro e martelo

6. Procedido descolamento da lesdo por via endoscopica, sendo identificada extensao da les3o a base de cranio.

7. Realizado exérese de tumoracdo de maxilar direito.

8. Visualizado espiculas ¢sseas em parede lateral e assoalho de seio maxilar, com liberagao de inser¢ao de tumor.

9. Realizado sutura em regido de sulco gengivolabial com vycnil 3.0

10. Colocado surgicel, geifoam e cola de firbina em todo seio maxilar e selo esfenoidal

11. Revisao Hemostatica,

12. Fim da cirurgia

Figura 6: descricdo do tempo cirdrgico da equipe de Cirurgia de Cabeca e Pescoco.

Figura 7: imagens intraoperatérias de cirurgia combinada por técnica aberta e endoscopica,
utilizando otica de 0°.

Para vigilancia adequada, o pés-operatoério do paciente se deu em leito
de UTI pediarica, sem maiores intercorréncias, com remocao de tampdes nasais
e gazes apos apos cinco dias do procedimento cirdrgico, com alta hospitalar sete
dias ap0s a cirurgia para seguimento ambulatorial semanal no primeiro més,
guinzenal no segundo e mensal a partir do terceiro més pdés-operatério, com

realizacdo seriada de exames endoscopicos nasais. O resultado do exame
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anatomopatoloégico da peca cirargica foi compativel com nasoangiofioroma

juvenil (Figura 8). Seis meses ap0s procedimento cirdrgico, em consulta de
seguimento, paciente voltou a apresentar queixa de rinorreia purulenta e
episodios de epistaxe por FND e, a nasoendoscopia, notou-se lesdo esférica, de
superficie lisa, com discretas crostas, secrecdo amarelada, sem

hipervascularizacdo aparente em topografia de recesso esfenoetmoidal a direita

(Figura 9).
MACROSCOPIA:
Tumor de fossa nasal direita:
Em formol, quatro fragmentos de tecido branco com areas acastanhadas que pesam, em conjunto,
30 g. O fre 1to maior mede 6,0 x 4,5 x 1,5 cm @ os menores medem, em conjunto, 4,5 x 4,0 x
1 . tecido branco, fibroso, com pontos escurecidos.

MICROSCOPIA / CONCLUSAO:

Exérese de tumor em fossa nasal direita:
- ANGIOFIBROMA NASAL

Auséncia de atipias ou malignidade.

Figura 8: exame anatomopatoldgico compativel com nasoangiofibroma juvenil.

R

o )

Figura 9: exame endoscopico nasal em consulta pds-operatéria, utilizando 6tica de 0°. Demonstra lesdo
esférica, de superficie lisa, com discretas crostas, secrecao amarelada, sem hipervascularizacdo aparente
em topografia de recesso esfenoetmoidal a direita.

Apé6s solicitacdo de novos exames de imagem, tomografia
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computadorizada de face e seios paranasais com contraste (Figura 10) e

ressonancia magnética (Figura 11) demonstraram peristéncia de formacéao
expansiva com realce heterogéneo pelo meio de contraste, com epicentro na
fossa pterigopalatina direita, de limites imprecisos, medindo grosseiramente 6,2
x 4,0 x 8,7 cm (antes media 5,6 x 5,1 x 5,8 cm nos planos AP x LL x CC), com
aumento de sua extensao cranio-caudal, aumento da erosao da asa maior do
esfendide direita, onde nota-se extensdo intracraniana para a fossa craniana
média, via forames redondo, oval, além da fissura orbital inferior e maior
infiltracao do lobo frontal direito com acometimento do seio cavernoso ipsilateral.
A lesdo determina alargamento do forame esfenopalatino a direita,bem como
erosao 6ssea dos processos pterigoides medial e lateral, alargamento da fossa
pterigopalatina, extensdo lateral para a fossa infra-temporal, causando
remodelamento e desvio anterior da paredeposterior do seio maxilar
homolateral. Com bloqueio aos 0stios de drenagem sinusais da cavidade nasal
a direita, aléem de persisténcia de material com densidade de partes moles e
realce associado, preenchendo as células etmoidais e seios esfenoidais, com
descalcificacdo do trabeculado 6sseo etmoidal e consequente preenchimento

das celulas etmoidais e seios esfenoidais.

Figura 10: TC de face de seguimento, corte coronal. Demonstrando recidiva da lesdo com aumento da
erosdo em base de cranio e extensdo tumoral intracraniana a esquerda, exame em janela Gssea sem
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contraste e a direita, exame contrastado com padrao de realce heterogéneo ao meio de contraste.

Figura 11: RNM de cranio e face de seguimento, em corte coronal, evidenciando aumento da lesdo com
invasdo de fossa craniana média. A esquerda, hipossinal & ponderagéo em T1; ao centro, demonstrando o
intenso realce heterogéneo ponderacdo em T1 pds contraste; a direta, imagem ponderada em T2 com
heterogeneidade de sina, desde hipossinal a isossinal e discreto hipersinall.

Para estudo do suprimento sanguineo tumoral, procedeu-se realizacao de
nova arteriografia, a qual evidenciou presenca de extenso processo expansivo
hipervascularizado, sugestivo de nasoangiofiboroma, acometendo a fossa
pterigopalatina direita, com extenséo ao seio cavernoso e fossa craniana média a
direita (Figura 12).

Resultados

- Presenca de extenso processo expansive hipervascularizado, sugestivo de Nasoangiofibroma, acometendo a fossa
pterigopalatina direita, com extensao ao seio cavernoso e fossa craniana média a direita, nutrido por ramos originados

- Cardticda Interna direita: artéria Oftaimica direita, ramos do tronco Meningo-hipofisanio & direita;

- Cardtida Externa direita: Artéria Facial, ramos da artéria Maxilar Interna, notadamente da artéria Esfenopalatina, e ramos
Faringeos da artéria Faringea Ascendente direita.

- Cardtida Externa esquerda: ramos da artéria Maxiar Interna esquerda (anéria Esfenopalatina) e ramos Faringeos da
antéria Faringea Ascendente esquerda
- Observa-se efeito expansivo em fossa média direita, ocasionando supradesnivelamento de segmentos M1 e M2 da artéria
Cerebral Média direita
- Bulbos Carotideos sem lesdes.
- Artéria Cerebral Posterior esquerda de padrao fetal (variante anatdmica)
- Fluxo sanguineo cerebral de padrao fisioldgico.
- Parenquimografia e drenagem venosa cerebral sem alteracdes patologicas sensiveis ao método

Figura 12: resultado de nova arteriografia.

Diante da recidiva precoce e agressiva da lesao, visando descartar
neoplasias malignas nasossinuais foi solicitada revisdo de lamina
histopatoldgica cujo resultado confirmou diagndstico de nasoangiofibroma

juvenil, com auséncia de atipias e malignidade (Figura 13).
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MICROSCOPIA / CONCLUSAO:
Exérese de t em fossa nasal direita:

vaszons conténdo material exdgens basofilico (consistente Com Cratamente

Figura 13: revisdo de lamina histologica.

Frente ao quadro atual, foi realizada reunido com responsaveis legais e
familiares para esclarecer sobre aumento de extenséo da leséo, complexidade
e limites do procedimento cirdrgico, bem como seus riscos e beneficios, de modo
gue 0S mesmos se mostraram cientes e de acordo e optaram por seguir com
esta proposta terapéutica. Deste modo, sucedeu-se sessédo-clinica conjunta
para discussao do caso com planejamento de abordagem com as equipes de
Radiointervencdo (angioembolizacdo pré-operatoria), Cirurgia de Cabeca e
Pescoco, Rinologia, Cirurgia Vascular e Neurocirurgia, esta Gltima, com
proposta de abordagem externa dada a extensdo tumoral.

Durante o periodo, o paciente evoluiu com necessidade de um
internamento hospitalar apés inicio de quadro febril e otorreia purulenta a direita
em decorréncia de complicacdes otologicas da lesdo (otite média aguda a
direita) com melhora apos 14 dias de antibioticoterapia com amoxcilina-
clavulanato. Até o momento de conclusdo do presente trabalho, paciente
aguarda nova abordagem cirlrgica e mantém sintomatologia obstrutiva nasal,
predominantemente a direita, com episédios de epistaxe intermitente, além de

cefaleia ocasional, edema facial e proptose ipsilaterais.
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DISCUSSAO

O nasoangiofibroma juvenil (NAJ) € um tumor benigno raro, altamente
vascularizado, que acomete quase exclusivamente adolescentes do sexo
masculino. Representa entre 0,05% a 0,5% de todos os tumores da cabeca e
pescoco e tipicamente surge na segunda década de vida, com uma média de
diagnostico entre 14 e 18 anos e incidéncia média estimada de 1 a cada
150.000 individuos. A baixa incidéncia do NAJ contrasta com seu potencial
agressivo local, que pode comprometer estruturas vitais quando néo tratado
adequada e precocemente (ANTONELLI et al. 1987; ANDRADE et al. 2008;
OLIVEIRA et al.,, 2012). O perfil epidemiologico do paciente do presente
estudo € compativel com os achados da literatura: sexo masculino, jovem,
com idade de 12 anos ao diagnadstico.

O crescimento do NAJ é amplamente influenciado por receptores
hormonais, especialmente androgénicos, associado a menor expressao de
receptores de estrogénio e progesterona, fatos estes que corroboram a
predominancia em homens durante a puberdade e a ocorréncia excepcional
em mulheres. Além disso, a hiperexpresséo do fator de crescimento endotelial
vascular (VEGF), juntamente com a expresséo de receptores como VEGFR-
2, desempenham papel crucial na angiogénese tumoral, promovendo o
desenvolvimento da rica rede vascular caracteristica da lesdo (SAYLAM et al.,
2006; ANDRADE et al. 2008).

Alguns estudos apontam ainda o envolvimento de fatores genéticos no
surgimento do NAJ, como por exemplo, a identificagcdo de mutacdes no gene
APC, associado a polipose adenomatosa familiar (PAF), sugerindo o
comparilhamento de vias moleculares com outras neoplasias benignas. A
saber, o produto do gene APC é uma proteina supressora tumoral responsavel
por regular negativamente os niveis de beta-catenina (sinalizadora da via
androgénica), uma vez defeituosa, ocorre aumento intranuclear de
betacatenina e da sua ligacédo a receptores androgénicos. Houve identificacao
de acumulo intranuclear de beta-catenina em células estromais da maioria dos
nasoangiofibromas estudados em um trabalho (ANDRADE et al., 2008).

7

A origem anatdmica mais comum € na fossa pterigopalatina, com
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acometimento de espacos adjaccentes através de destruicdo 6ssea e/ou

caminhos anatdbmicos de menor resisténcia, como o forame esfenopalatino,
fissura orbitaria inferior e canal vidiano, invadindo cavidades nasais, seios
paranasais e, em casos graves, a base do cranio e orbitas, com risco de
envolvimento de nervos cranianos e estruturas vasculares criticas (PRYOR et
al., 2005; GUSSO et al., 2001; RAMOS et al., 2011; SAFADI et al., 2018). Sao
propostas trés vias de disseminacao intracraniana: fossa infratemporal, pela
erosdo do assoalho da fossa média; fissura pterigomaxilar, juntamente as
fissuras orbitais superior e inferior; através da parede superior do seio
esfenoidal para seio cavernoso e/ou fossa pituitaria. Ja 0 acometimento da
fossa craniana anterior através da lamina horizontal do etmoide é raro
(ANTONELLI 1987; RICARDO et al., 2003).

Os sintomas predominantes incluem obstrucdo nasal unilateral
progressiva, espistaxe recorrente e rinorreia purulenta. A obstrucéo nasal € o
sintoma mais comum, relatado em cerca de 80 a 90% dos casos, geralmente
de inicio unilateral com progressao para bilateral conforme ocorre o
crescimento tumoral (GRANATO; HASHIMOTO, 2001; MARTINS et al., 2013).
Outro sintoma classico, presente em cerca de 80% dos casos, € a epistaxe,
gue costuma ser intermitente, com intensidade variavel, tipicamente leve a
moderada, no entanto, por vezes pode ser severa (ANDRADE et al., 2008;
OLIVEIRA et al., 2012). Em est4gios avan¢ados, 0s sinais e sintomas incluem
alteracbes visuais, proptose, cefaleia, paralisias de nervos cranianos,
deformidades faciais devido ao crescimento tumoral e a invasdo das orbitas
ou estruturas intracranianas (RICARDO et. al., 2003; GAILLARD et al.,2010).

A prevaléncia de invasao intracraniana, que pode ser extradural ou,
menos frequentemente, intradural, € descrita na literatura com variacédo de 10
a 36% dos pacientes, podendo levar a déficits neuroldgicos focais e sinais de
hipertenséo intracraniana, dependendo do grau de comprometimento, o que
confere um aumento significativo na complexidade do tratamento e no risco
de recidiva. (HERMAN et al., 1999; SAFADI et al., 2018; FELIPPU et al., 2024).
A histéria natural do nosso paciente conversa com a prevaléncia apresentada
pela literatura, pois no inicio do quadro a sintomatologia consistia em

bY

obstrugcdo nasal a direita e epistaxe intermitente, bem como sintomas
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secundarios de rinorreia amarelada e , com a progressao da doenca, edema

facial, proptose e cefaleia.

A endoscopia nasal geralmente evidencia uma massa, lobulada, de
superficie lisa, que a depender do componente vascular pode se apresentar
como hiperemiada ou palida, costuma ser sangrante ao toque, com tendéncia
a ocupar porcéo posterior da fossa nasal (atras da concha média) e rinofaringe
em fases iniciais. Devendo-se diferencia-lo de outras lesBes que podem
acometer esta regido, como por exemplo, pdlipos angiomatosos, cistos
nasofaringeos, rabidomiossarcoma, dentre outros. Com o cresimento tumoral,
o exame fisico pode revelar abaulamento unilateral do palato, proptose,
edema e deformidades faciais (ANTONELLI et al., 1987; RICARDO et.al.,
2003; GAILLARD et al.,2010; MISHRA et al., 2013). No presente estudo, a
admisséo no servico, 0 exame endoscopico revelou aspecto semelhante ao
descrito na literatura com presenca de lesao de aspecto carnoso, hiperemiada
originando-se em regido posterior de fossa nasal direita com ocupacéo de
rinofaringe, estendendo-se para coana contralateral.

Apbés anamnese, exame fisico e endoscopico nasal detalhados, o
proximo passo para diagnostico do NAJ costuma ser o estudo radioldgico, ja
gue através deste € possivel detectar caracteristicas altamentes sugestivas
da patologia e, consequentemente, descartar possiveis diagndésticos
diferenciais. (ANTONELLI et al., 1987; GAILLARD et al.,2010). Os exames
complementares mais utilizados tanto para este fim quanto para planejamento
terapéutico sdo a tomografia computadorizada (TC) com contraste e
ressonancia nuclear magnética (RNM) da face/seios paranasais e cranio
(GUSSO et al., 2001; CARRAU et al., 2001).

A TC de seios paranasais com contraste € essencial e costuma ser o
exame inicial de escolha dada sua excelente capacidade em determinar
topografia e extensdo tumoral. Quando comparada a RNM, para além da
maior disponibildade e menor propensdo a artefatos secundéarios a
movimentacdo durante exame, € superior na definicdo da anatomia éssea,
inclusive no estudo da base cranio (CARRAU et al., 2001; RICARDO et. al.,
2003; OLIVEIRA et al., 2012). Neste método, o NAJ aparece como uma massa

bem definida, com atenuacao de partes moles e intenso realce ao contraste,
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ocupando, em estagios iniciais, a fossa pterigopalatina e cavidade nasal

posterior. Com o avanco da doenca, pode detectar erosdes 6sseas em
cavidade nasal, palato duro, processos pterigoides, sendo de fundamental
importancia na identificacdo de destruicbes 6sseas das paredes do seio
esfenoidal, cuja profundidade da invaséo tem sido descrita como principal fator
preditivo de recorréncia. (RICARDO et. al., 2003., 2003; MISHRA et al., 2013;
SAFADI et al., 2018).

Alguns achados altamentes sugestivos, mas nao patognomaoniicos, sao
a destruicdo 6ssea da lamina medial do processo pterigoide do esfenoide,
melhor vista em corte tomogréafico coronal, e o deslocamento anterior da
parede posterior do seio maxilar, conhecido como sinal antral ou de Holman-
Miller, resultado do crescimento tumoral na fossa pterigopalatina e melhor
visualizado nos cortes tomograficos axial e sagital (RICARDO et. al., 2003;
MISHRA et al.,, 2013; SAFADI et al.,, 2018). Ambos os achados foram
visualizados nas imagens tomograficas iniciais do paciente em questao,
trazidas no presente trabalho.

Enquanto a tomografia é superior para o estudo de estruturas 6sseas,
a RNM com gadolinio é preferida para avaliagdo de partes moles nos casos
de invasao intracraniana e orbitaria, permitindo definir se 0 comprometimento
€ intra ou extra-dural e diferenciar a massa tumoral de estruturas
neurovasculares adjacentes, como por exemplo, 0 seio cavernoso. Ao
método, a lesdo apresenta hipossinal em T1, hipersinal em T2 e padrdo de
intenso realce heterogéneo apOs contraste associado a presenca de vazios
de fluxo, evidenciando sua rica vascularizacdo. A RNM também é apontada
como metdédo de escolha no acompanhamento pds-operatoério, tanto pela
maior capacidade de identificar remanescéncia e recorréncia tumoral de
maneira precoce, quanto por evitar que 0s pacientes jovens se exponham
constantemente a radiacdo da tomografia computadorizada (CARRAU et al.,
2001; NICOLAI et al., 2003; MISHRA et al., 2013; SAFADI et al., 2018). Apesar
do hipo/isossinal em T2 na RNM, as demais caracteristicas das imagens
radioldgicas de TC e RNM do paciente relatado exibiam padrdo concordante
com os principais achados da literatura, corroborando com a suspei¢ao de
NAJ.
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Outra modalidade radiologica relevante no manejo do NAJ, a

angiografia é frequentemente utilizada para planejamento terapéutico através
da identificagdo do suprimento vascular tumoral que, em sua maioria, é
derivado da artéria maxilar interna ipsilateral ao tumor, podendo também advir
da artéria faringea ascendente, ambas pertencentes a circulagdo da carotida
externa. Nos casos de lesGes mais avancadas o suprimento sanguineo é
multiplo, proveniente tanto de ramos da artéria carétida externa ipsilateral,
guanto contralateral e de anastomoses do sistema da carotida interna,
principalmente através das artérias oftalmica e vidiana (ANTONELLI et al.,
1987; MISHRA et al., 2013; SAFADI et al., 2018).

Com o avanco dos exames de TC e RNM, a angiografia diagndstica é
cada vez menos utilizada, com alguns autores sugerindo seu uso apenas nos
casos de lesao tumoral extensa, sobretudo com invasao intracraniana
(RICARDO et. al., 2003). Atualmente, a maior relevancia deste método esta
na embolizacéo arterial seletiva pré-operatoria, mais comumente realizada 24
a 48 horas antes do procedimento cirdrgico, a fim de reduzir significamente o
sangramento intraoperatdrio evitando, por exemplo, a necessidade de
metodos mais invasvos como a ligadura da artéria carotida externa.
(ANTONELLI et al., 1987; RICARDO et. al., 2003; SAFADI et al.,, 2018).
Conduta esta adotada no caso relatado, no qual o exame angiogréafico
demonstrou suprimento vascular predominantemente proveniente de artéria
maxilar interna direita, com reducédo significativa do fluxo para leito tumoral
apos embolizacéo arterial 48h antes do procedimento cirurgico.

Pelo fato de melhorar visualizacdo do campo operatério e, deste modo,
facilitar a excisdo completa da lesdo, alguns estudos apontam que a
embolizacao pré-operatéria reduz as taxas de recidiva tumoral (GAILLARD et
al., 2010). No entanto, o tema € controverso, ja que outros autores discordam
do seu papel na reducdo de recorréncia e alguns até sugerem que a
embolizacdo arterial pré-operatéria aumenta o risco de recidiva,
principalmente nos casos de acometimento extenso do esfenoide (RICARDO
et. al., 2003)

O estadiamento do NAJ é parte fundamental na definicao terapéutica e
avaliacé@o prognostica e ao associar imagens de TC e RNM tem mostrado alta
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concordancia interobservadores, sendo considerado o padrédo-ouro para essa

classificagdo (GUSSO et al.,, 2001). Varios sdo os sitemas propostos para
estadiar o NAJ, mas, no contexto atual, o modelo mais utilizado é o de
Andrews-Fisch, que classifica o tumor com base extensdo local e invaséo
intracraniana e/ou de estruturas adjacentes da seguinte forma: |- tumor
limitado a nasofaringe e cavidade nasal, com minima destruicdo éssea ou
limitada ao forame esfenopalatino; II- Invasdo da fossa pterigopalatina ou do
seio maxilar, etmoidal ou esfenoide com destruicdo 6ssea; IlIA- Invasdo da
fossa infratemporal ou regido orbital sem envolvimento intracraniano; 111B-
Invasdo da fossa infratemporal ou orbital com envolvimento extradural
intracraniano (parasselar); IVA- Tumor intracraniano intradural sem infiltragéo
do seio cavernoso, fossa pituitaria ou quiasma 6ptico; IVB Tumor intradural
intracraniano com infiltracdo do seio cavernoso, fossa pituitaria ou quiasma
optico (ANDREWS et al., 1989; NICOLAI et al., 2003; HERMAN et al., 1999;
OLIVEIRA et al., 2012). No primeiro contato do paciente com 0 NOSSO Servigo,
os exames de imagem evidenciaram NAJ IlIB de Andrews-Fisch, ja na
recidiva, apos cerca de seis meses do procedimento cirdrgico, tratava-se de
estagio IVB, com acometimento e indissociabilidade de seio cavernoso a
direita.

O estadiamento tem papel importante na escolha da abordagem
cirdrgica: os tumores de extensdo limitada (estagios | e Il de Andrews-Fisch)
sdo passiveis de manejo endoscépico nasal, enquanto avancados (estagios
[l e IV) frequentemente exigem técnicas abertas ou combinadas (PRYOR et
al., 2005; OLIVEIRA et al., 2012). Tumores confinados a cavidade nasal
(estagio 1) geralmente apresentam prognostico favoravel com taxas de
controle local de 90-95%, apds tratamento adequado. Ja tumores com invasao
intracraniana (estagios Il e IV) tém maior risco de recidiva, com taxas de
recorréncia variando de 20% a 40%, dependendo da extensao e do tipo de
abordagem utilizada (HERMAN et al., 1999; ANDRADE et al., 2007; NICOLAI
et al., 2003).

Os principais diagnésticos diferenciais devem incluir hemangiomas,
cistos nasofaringeos, polipos antrocoanais, polipose nasossinusal carcinoma

nasofaringeo, rabdomiossarcoma, linfomas. A diferenciacdo € baseada em
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achados clinicos, radiolégicos e histopatoldgicos, sendo fundamental evitar

bipsias pré-operatérias devido ao risco elevado de sangramento, de modo
gue a confirmacdo histopatolégica na quase totalidade dos casos € pés-
operatoOria, com base na peca cirargica. Histologicamente, o NAJ apresenta
estroma fibrovascular denso com vasos de paredes finas sem camada
muscular, fator que justifica a tendéncia a epistaxes recorrentes. EXxiste
evidéncia histolégica de crescimento de células fusiformes fibroblasticas, sem
atipias, mitoses significativas, invasao ou necrose tecidual, caracteristicas
fundamentais para diferencia-lo de neoplasias malignas. (GRANATO;
HASHIMOTO, 2001; RICARDO et. al., 2003; SAYLAM et al.,, 2006;
MARSHALL; BRADLEY, 2006). Em decorréncia da recidiva expressiva e
precoce apresentada pelo paciente relatado, foi solicitada revisdo do exame
anatomopatoldgico, no entanto, esta confirmou se tratar de tecido livre de
atipia, compativel com nasoangiofibroma.

E consenso na literatura que o tratamento de escolha para o
nasoangiofiboroma € cirlgico, abordagem que pode ser feita por via
endoscoépica, aberta ou combinada. A definicAo da melhor técnica a ser
adotada, no entanto, € controversa e deve levar em consideracao localizacéo,
extensdo tumoral, estadiamento, vascularizacdo da leséo, idade do paciente
e experiéncia da equipe ciragica, com o objetivo de permitir a melhor
exposicao para resseccao tumoral associada a menor morbidade (NICOLAI et
al., 2003; RICARDO et. al., 2003; MARSHALL; BRADLEY, 2006; OLIVEIRA et
al., 2012).

O avanco da cirurgia endoscoépica tem revolucionado a abordagem do
NAJ, tornando esta técnica preferida em tumores limitados a cavidade nasal,
seios paranasais, fossa pterigopalatina ou fossa infratemporal sem extenséo
intraccraniana (estagios | a IlIA de Andrews-Fisch), com taxas de sucesso
superiores a 90% e menor morbidade em comparacdo com abordagens
abertas. A principal vantagem da técnica endoscépica em relacdo as
abordagens tradicionais é a capacidade de visdo ampliada e multiangular da
leséo e estruturas adjacentes, possibilitando melhor reconhecimento entre os
limites do tumor e tecidos moles e/ou arcabouco 0sseo circunvizinhos. Além

disso, este advento dispensa incisdes na pele e mucosa, osteotomias faciais
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e remocdo 6ssea, minimizando impactos estéticos, alteracdes da funcéo

nasossinusal e do crescimento do terco medio facial nos pacientes jovens.
Quando comparada a determinadas abordagens externas, outro beneficio
citado é a reducgéo do tempo cirargico e, consequentemente, de complicacdes
associadas como, por exemplo, trismo, dor e disestesias, bem como do menor
tempo de hospitalizagdo (ANDRADE et al.,, 2007; FERREIRA et al., 2006;
GODOY et al., 2014).

Apesar das inimeras vantagens, estudos apontam algumas limitacdes
da cirurgia endoscépica no tratamento do NAJ dentre as quais destacam-se
restricbes na abordagem de lesbes com extensdo posterior a fossa
pterigopalatina, intracraniana/orbitaria e uso de uma Unica mao para a
execucdo das manobras cirdrgicas. A despeito dos detrimentos e em
consonancia com a escolha de abordagens externas para tumores mais
avancados no contexto atual, estudiosos do tema destacam a importancia de
reavaliar os limites da dissecc¢é&o tumoral através da técnica endoscopica a fim
de incluir tratamento de lesfGes com invasao intracraniana, seja como
modalidade Unica ou em conjunto com técnicas abertas (ANDRADE et al.,
2007; GODOY et al., 2014).

A cirurgia aberta é a escolha para tumores mais avancados (estagios
[l e IV de Andrews-Fisch) que ultrapassam o limite posterior da fossa
pterigopalatina e se estendem para a fossa infratemporal lateral, seio
cavernoso, regido hipofisaria, Orbitas e fossas cranianas. As abordagens
tradicionais incluem acesso transpalatal, rinotomia lateral, degloving
mediofacial, acesso via fossa infratemporal, osteotomias Le Fort |, dentre
outras, de modo que a definicdo da técnica a ser adotada depende da
localizacdo, extensao tumoral e experiéncia do servico (RICARDO et. al.,
2003; NICOLAI et al., 2003; GODOQY et al., 2014, MARSHALL; BRADLEY,
2006; OLIVEIRA et al., 2012). Além do seu uso como técnica isolada, estudos
sugerem a complementacao com cirurgia endoscopica na tentativa de reduzir
a probabilidade de recorréncia (HERMAN et al., 1999).

Vale ressaltar que em casos com envolvimento significativo do seio
cavernoso, fossa infratemproal e intracraniano, mesmo a técnica de

abordagem externa tem suas limitacées, uma vez que nestes cenarios existe
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grande risco de morbimortalidade com a ressec¢do completa da lesédo, o que

torna aceitavel ressecc¢do parcial ou mesmo submissao a outras modaliaddes
terapéuticas. Dentre estas modalidades detaca-se a radioterapia, cujo papel é
relevante em tumores irressecaveis ou recidivantes, com estudos mostrando
eficacia na reducéo do volume tumoral e no controle da doenca a longo prazo,
especialmente em lesdes envolvendo estruturas neurovasculares criticas da
base de cranio (HERMAN et al., 1999; RICARDO et. al., 2003; MARSHALL;
BRADLEY, 2006; SAFADI et al., 2018).

Por se tratar de nasoangiofiboroma avancado (estagio 11IB) desde a
apresentacao, no presente estudo, optou-se por, apés angioembolizacéo,
combinar técnica endoscépica e aberta, através de degloving mediofacial,
para ressec¢do tumoral. Diante da instabilidade clinica apresentada pelo
paciente devido a proximidade com estruturas nobres neurovasculares nao foi
possivel remocao completa da lesdo em seus limites com a base de cranio.
Limitacdo esta que € descrita na literatura e guarda relacdo com maiores
chances de recorréncia tumoral.

Apesar de benigno, o NAJ apresenta altas taxas de recidiva, que variam
na literatura de 10% a 40%, sendo maiores nos casos avancados,
especialmente quando héa invaséo intracraniana e ressecg¢des incompletas. O
prognostico, no entanto, é geralmente favoravel e a sobrevida a longo prazo é
elevada, excedendo 90% em pacientes adequadamente tratados desde que
haja monitoramento rigoroso com exames de imagem e nasoendoscopias
regulares. Recomenda-se acompanhamento clinico e radiologico periddico
nos primeiros cinco anos apds o tratamento, utiizando RM para detectar
precocemente sinais de recidiva, em intervalos intervalo de 3 a 6 meses
conforme apresentacao clinica do paciente (FELIPPU et al., 2024). Em caso
de recidiva, a reabordagem deve levar em consideracdo fatores como
tamanho e localizacdo do tumor, além do estado clinico do paciente, e pode
ser realizada cirurgicamente (endoscopica, aberta ou combinada) ou através
de tratamento radioterapico (MARSHALL; BRADLEY, 2006; GAILLARD et al.,
2010; SAFADI et al., 2018; FELIPPU et al., 2024).

Os avangos na compreensao dos mecanismos moleculares e genéticos

do NAJ abrem possibilidades para novas terapias. O uso de inibidores de
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angiogénese e terapias-alvo baseadas em marcadores hormonais estédo

sendo investigados como alternativas menos invasivas ao manejo cirdrgico
tradicional (SAYLAM et al., 2006; ANDRADE. et al., 2008). Também ganham
espago estudos que exploram a eficacia de técnicas roboéticas e de imagem
intraoperatdria para melhorar a precisdo da resseccao tumoral, com objetivo

de reduzir as taxas de recidiva e complicagdes (SAFADI et al., 2018).
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CONCLUSAO

O NAJ é uma neoplasia benigna, mas localmente agressiva, que afeta
principalmente adolescentes do sexo masculino. Seu manejo requer um
diagndstico preciso, baseado em exames de imagem, e uma abordagem
terapéutica individualizada, considerando a extensao da doenga. Avangos no
tratamento cirdrgico, particularmente o uso de técnicas endoscopicas, tém
melhorado significativamente os desfechos clinicos. Apesar do bom
prognostico geral, recidivas permanecem um desafio.

O presente trabalho exemplifica a relevancia de diagnéstico e
tratamento precoces, além de acompanhamento seriado dos pacientes
acometidos pelo nasoangiofibroma juvenil através de abordagem
multidisciplinar. Demonstra também as limitagcbes das abordagens atuais
para a resseccdo completa de tumores avancados, um dos fatores
contribuintes para recidivas, que no caso do paciente em questdo, ocorreu
de forma precoce e agressiva.

Deste modo, destaca-se a necessidade de novos estudos para
aprimorar estratégias terapéuticas, a fim de reduzir morbidade e recorréncia
de doencga. Novas perspectivas incluem melhor elucidagédo do papel de
fatores genéticos e hormonais, além da investigacdo de abordagens
moleculares e minimamente invasivas como complementares ou substitutas

aos métodos tradicionais.
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