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Angiofibro manasofaringeo juvenil é escrito como uma doenca rara, diagnosticada normalmente em adolescentes do sexo masculino. E um tumor histologicamente benigno, altamente vascularizado, de crescimento lento, mas localmente invasivo e destrutivo. Possui uma sensibilidade hormonal importante. Originado na margem de fora meesfeno
palatino, estende-se para fossa pterigopalatina, seios paranasais e cavidade nasal, sendo nutrido normalmente pela artéria maxilar interna e seus ramos. Sintomas como dor, obstrugdo nasal unilateral e epistaxe sao comuns. Masotitemédia serosa e perda auditiva também podem ocorrer. Tomografia computadorizada e ressonancia magnética nuclear
sdo os exames mais importantes no seu diagnéstico. A bidpsia dessas lesoes devem ser evitadas pelo risco de hemorragia. Fig. 1A - AngioRNM corte coronal. Fig.1B - AngioRNMcorte axial. Fig.1C — AngioRNM vascularizacao tumoral. Diversas abordagens cirirgicas tém sido descritas para tumores de grande extensdo como: a via transpalatal, a
rinotomia lateral e o deglovingmédio-facial. Associada a qualquer destas técnicas, a embolizacao tumoral pré-operatoria tem sido recomendada na literatura; suas indicacoes e beneficios: - Controlar os alimentadores arteriais cirurgicamente inacessiveis; — Diminuir a morbidade cirtrgica, reduzindo a perda de sangue; - Encurtar o tempo do
procedimento operatdrio; — Aumentar as chances de resseccao cirirgica completa; — Diminuir o risco de danos para o tecido normal adjacente; — Aliviar a dor intratavel; — Diminuir a reincidéncia do tumor; - Permitir uma melhor visualizagcdo do campo cirtrgico, com diminuicao global de complicagbes cirurgicas. Apesar do beneficio comprovado, a
embolizacdo possui complicagdes transitérias, como febre, dor no local e hematomas de sitio de pungao, e algumas mais graves, como danos nervosos, lesées teciduais, AVC e até mesmo podendo levar a morte. Em fevereiro de 2015, foi encaminhado ao Servigo de Cirurgia Vascular do Hospital Federal da Lagoa o paciente do sexo masculino, 14 anos,
estudante, natural do Rio de Janeiro. Vinha sendo acompanhado no ambulatério da Cirurgia de Cabeca e Pescoco do HFL desde 01/15 com queixa de epistaxe e dor em face, que foram investigados e diagnosticado o angiofibroma extenso em nasofaringe esquerda, com comprometimento de fossas nasais e seio cavernoso. Apds discussao do caso e
avaliagdo do risco-beneficio, foi decidido em conjunto com ambos os Servigos a embolizagdo pré-operatoéria do tumor. Na arteriografia armada, evidenciou-se que o tumor tinha vascularizacdo proveniente das artérias maxilares internas e de ramos das caroétidas internas bilateralmente, sendo realizada cateterizagao seletiva das artérias maxilares
internas e embolizacao das mesmas com particulas de Gelfoam. Foi decidido ndo embolizar os ramos das carétidas internas pela localizacdo intracraniana e risco importante de AVC como complicacao. O paciente permaneceu internado em unidade fechada no pés-operatdrio imediato da embolizacdo, mantendo-se estavel sem intercorréncias por 36
horas, quando foi encaminhado ao CC para resseccgao cirurgica do tumor. Fig.2A - Arteriografia pré-embolizacao. O tumor foi abordado pela Cirurgia de Cabeca e Pescoco em conjunto com a Neurocirurgia. Durante o procedimento, foi comprovada invasdo local extensa do tumor, durante a disseccao do mesmo foi necessaria ligadura bilateral das
carotidas externas para controle de hemorragia. Pelo sangramento vultuoso e invasao de estruturas nobres, como carétidas internas e clivus, foi decidido pela retirada parcial do tumor (80%) e posterior citorreducgao. Fig. 2B — Arteriografia pds-embolizacao. Fig. 3A- Imagens da abordagem e peca cirurgicas. Fig. 3B- Imagens da abordagem e peca
cirargicas. O paciente permaneceu internado em unidade fechada por 72 horas e recebeu alta hospitalar apds 8 dias do procedimento. A embolizagdo facilita a resseccao cirirgica e reduz a perda sanguinea intra-operatoria de tumores vasculares, e seu beneficio é comprovado na literatura. Mas a selecao e individualizacdao dos pacientes é crucial para
seu sucesso técnico e clinico. No caso em questao, o sucesso técnico foi satisfatorio pelo controle arteriografico da embolizagdo realizada. Podemos dizer que o sucesso clinico também foi satisfatorio pelo desfecho positivo do caso, apesar do sangramento cirirgico importante, que poderia ter sido fatal se nao tivesse sido realizada a embolizacao pré-
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Servico de Cirurgia de Cabecga e Pescoco do Departamento de Otorrinolaringologia do Hospital do Servidor Publico Estadual - FMO - Sdo Paulo Endereco para correspondéncia RESUMO O angiofibroma de nasofaringe é um tumor benigno, raro, altamente vascularizado, com elevado indice de recorréncia e invasividade local, cuja natureza sempre
desafiou os estudiosos do assunto. As controvérsias vao desde o seu local de origem, até modalidades terapéuticas, passando por aspectos clinicos e diagndsticos. A caracteristica mais grave e desconcertante, no entanto, é a ocorréncia de surtos hemorragicos, por vezes muito intensos, podendo levar o paciente a morte. Frente a esse fato, muitos
foram os esforgos desenvolvidos no sentido de minimizar esse problema, visando o controle adequado da doenca. Esse estudo apresenta uma revisdo global sobre o tema e se propoe a expor de forma simples e didatica os principais aspectos relacionados ao angiofibroma nasofaringeo. Palavras-chave: angiofibroma, neoplasia nasofaringea, neoplasia
dos seios paranasais SUMMARY Angiofibroma of nasopharynx is a highly vascular, rare and benign tumor, with a high a incidence of recurrence and local invasity which nature always defied the researchers on the subject. The controversies start on its site of origin, till therapeutical modalities, passing by clinical and diagnostic aspects. The most
serious and baffling feature, however, is the occurrence of hemorrhagic outbreaks, sometimes very intense, which may lead the patient to death. In view of this, the efforts developed towards of minimizing this problematic fact have been many, aiming adequate control of the illness. The present article presents a global review on this subject and
intends to discuss the main aspects related to angiofibroma of nasopharynx in a simple and didatic form. Key-words: angiofibroma, nasopharyngeal neoplasms, paranasal sinuses neoplasms. INTRODUGCAO O angiofibroma é um tumor benigno, porém muito agressivo devido a sua tendéncia a invasividade local. Histologicamente é composto por
elementos miofibroblésticos e vasogénicos, portanto, trata-se de um tumor altamente vascularizado. O angiofibroma responde por 0,5% de todas as neoplasias de cabeca e pescoco com uma incidéncia de 1:6.000 a 1:55.000 nos Estados Unidos1. Parece haver uma incidéncia maior em algumas partes do mundo como México, Egito, sudoeste da Asia e
Oceania, porém nenhum fator causal importante foi identificado2. H4a uma nitida preferéncia pelo sexo masculino, ocorrendo na adolescéncia ou pré-adolescéncia. Macroscopicamente, o tumor aparece como uma massa globosa, circunscrita, ndao encapsulada, coberta por mucosa de rinofaringe. A cor depende do componente vascular, podendo ser
réseo-vinhoso ou palido e esbranquicado. O principal suprimento sangiiineo é pela artéria maxilar, embora possam haver ramos da artéria carétida interna ipsilateral ou do sistema carotideo externo contralateral. Histologicamente, é constituido por tecido conjuntivo fibroso e vasos. A periferia do tumor é edemaciada e infiltrada, com dreas necroéticas
e vasos capilares. Os vasos mais profundos sao mais calibrosos e com muitas anastomoses, lembrando o aspecto de um hemangioma cavernoso. A presenca de uma Unica camada celular, sem componente muscular liso, associado a rigidez do estroma fibroso, conferem ao tumor sua caracteristica hemorragica. Tipicamente os pacientes se apresentam
com queixa de obstrucao nasal unilateral e epistaxe sem sintomatologia dolorosa. Sintomas adicionais, como diplopia e deformidade facial, dependem de sua extensao local. O diagndstico € baseado nos sinais, sintomas, caracteristicas morfoldgicas e epidemioldgicas. A endoscopia nasal, tomografia computadorizada e a ressonancia magnética nuclear
fornecem um delineamento da localizagdo e extensao tumoral e as relacées com estruturas vasculares e nervosas, permitindo um estadiamento preciso do tumor. Por este motivo e devido a caracteristica sangrante do tumor, a biépsia nao é um procedimento de rotina atualmente. A angiografia carotidea é realizada para estudo do suprimento vascular
em tumores extensos e realizacdo de embolizacdo, visando a reducao do sangramento intraoperatdrio, sendo por isso realizada 24 a 48 horas antes do procedimento cirirgico. A cirurgia e a radioterapia sao as principais formas de tratamento, embora a literatura aponte para a cirurgia radical com remogao completa do tumor como a terapéutica de
eleicdo. Opgoes adicionais de tratamento sdo a embolizagdo, a quimioterapia e a hormonioterapia. Este artigo apresenta uma revisdo sobre nomenclatura e classificacdo do angiofibroma, bem como da evolugdo da abordagem clinica e enfatizando sua terapéutica. O interesse deste trabalho é registrar de forma simples e didatica as modificacoes
ocorridas com o passar do tempo de acordo com a literatura. REVISAO DE LITERATURA I. Etiopatogenia A etiologia ainda é desconhecida. Sabe-se que ndo ha relacdo com hereditariedade, uma vez que nunca foram relatados casos da doenca numa mesma familia. Teorias incluem uma resposta anormal do tecido conjuntivo do periésteo dos ossos da
nasofaringe a um ninho vascular ectépico hamartomatoso, similar aos lagos venosos existentes no corneto inferior3 ou um crescimento aberrante da lamina occipital embriondria antes de sua ossificacao, que ocorre por volta dos 25 anos de idade. Até meados do século passado acreditava-se que o tumor se originava nesta lamina embrionaria4. Trata-
se de uma estrutura cartilaginosa que da origem a porgao basal do osso occipital, corpo do esfendide, processo medial do pterigoide e ossos da regido do forame lacero e espago pterigopalatino. Até a adolescéncia e inicio da idade adulta, a base do osso occipital é unida ao corpo do esfenédide por esta placa cartilaginosa e o pericondrio desta
cartilagem seria o sitio de desenvolvimento do angiofibroma. 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 pterigéide do osso esfenoidal3. Essa juncao forma a margem superior do forame
esfenopalatino onde repousa a porgdo posterior do corneto médio (ou teto do esfendide)5,6. Esta area parece estar sempre envolvida, uma vez que lesoes irradiadas tendem a involuir a esta regido especifica7. A Figura 1 mostra esquematicamente o ponto de origem do tumor e suas rotas de expansdo.Alguns autores acreditam que esse crescimento
tecidual anémalo deve-se a elevagdo dos niveis de andrégenos mediados por receptores hormonais especificos localizados no tecido tumoral5,8. A partir do seu ponto de origem o tumor comega, entdo, seu crescimento por debaixo da mucosa estendendo-se inicialmente a porcao posterior da cavidade nasal e teto da rinofaringe. Conforme o tumor se
alarga, estende-se através do forame pterigopalatino, crescendo lateralmente para as fossas pterigomaxilar e infratemporal (Figura 2). Deste ponto, pode se expandir para os tecidos moles da regiao geniana, causando abaulamento na face, ou para a fissura orbital inferior e 6rbita, causando proptose, ou ainda causar destruicdo 6ssea na base do
processo pterigdide, adentrando a fossa cranica média, anterior ao forame lacero e lateral ao seio cavernoso. O crescimento segue ocupando os espagos disponiveis, preenchendo cavidade nasal e células etmoidais posteriores, podendo invadir diretamente a érbita. Posterior e inferiormente, o tumor abaula o palato mole e pode ser visto na orofaringe.
Superiormente, o tumor pode atingir a fossa temporal causando abaulamento acima do zigoma, ou destruir o assoalho do seio esfendide, ocupando este seio, podendo a partir dai invadir o cranio e causar deslocamento da glandula hipoéfise, sela turcica e quiasma dptico. Segundo Antonelli et al. (1987)9, existem trés rotas principais de invaséo
craniana: 1) a partir da fossa infratemporal, através da erosao do assoalho da fossa média; 2) através da fissura pterigomaxilar; junto as fissuras orbitais superior e inferior; e 3) pela parede superior do seio esfenoidal, atingindo o seio cavernoso e/ou fossa pituitaria. A invasdo intracraniana é relativamente freqiiente, sendo descrita uma incidéncia de
20 a 36%10. Essa invasdo se da por erosao dssea e deslocamento da dura-mater, mas raramente com invasao da mesma. Em nosso meio, Butugan et al. (1995)11, numa revisdo de 123 casos tratados, encontraram invasdo tumoral de dura-méater em trés pacientes, todos com invasdo concomitante do seio cavernoso, sendo que em dois casos tratava-se
de recidiva da doencga, onde acredita-se ser mais comum a invasao desta meninge. I. Nomenclatura O angiofibroma ¢ um tumor incomum no nariz e nasofaringe, de consisténcia firme, fibroso e extremamente vascularizado que causa obstrucao nasal e epistaxe, esta ultima podendo ser muito severa. Ha consideravel controvérsia na literatura em torno
desta neoplasia benigna, envolvendo desde sua nomenclatura até as abordagens terapéuticas. Relatos desta doenca parecem datar da antigiiidade e muitos nomes tém sido dados a ela no decorrer do tempo. A revisdo mais compreensivel sobre este assunto foi feita por Harma (1958)12. Esse autor afirma que Hipdcrates em seus escritos descreveu o
chamado "pélipo nasal duro", provavelmente referindo-se a um angiofibroma. Durante o século XIX, esse tumor ainda era chamado de pdlipo nasal fibroso. Bensch (1887) o designou de "pélipo tipico da nasofaringe" para diferencia-lo de outras condigdes semelhantes como polipo antrocoanal e tumores malignos. Porém, o termo pélipo foi sendo
gradativamente abandonado, dando lugar a denominagdes que se propunham a definicdes mais acuradas do tumor, como tumor basal fibréide ou simplesmente fibroma. Martin et al. (1948)4 sugeriram o termo angiofibroma nasofaringeo juvenil. Hubbard (1958) considera que o termo juvenil deve ser omitido, uma vez que o tumor também ocorre em
individuos adultos. Bremer et al. (1986)13 contestam o termo nasofaringeo, dizendo que esses tumores claramente se expandem para além dos limites da rinofaringe, preferindo simplesmente o termo angiofibroma. Deve-se ressaltar também, neste ponto, as origens extrafaringeas do tumor. Isherwood et al. (1975)14 descreveram um raro caso de
angiofibroma nascendo da base do cranio, fora da nasofaringe e se estendendo para a fossa pterigomaxilar e regido geniana. Em nosso meio, Rapoport et al. (1977)15 descreveram um caso de angiofibroma de base de lingua em um jovem de 22 anos. As publica¢cées mais recentes, contudo, se referem ao tumor como angiofibroma nasofaringeo. II.
Classificacdo A importancia de um estadiamento para esse tumor tem sido ressaltada como uma tentativa de padronizacao diagndstica, programacao terapéutica e avaliacao dos resultados, levando a uma menor variabilidade nas comparacdes das taxas de cura e recorréncia relatadas na literatura. Por outro lado, existem multiplos esquemas de
estadiamento propostos, dificultando a comparacéo dos dados. Sessions et al. (1981)16, baseados nas rotas de expansao do tumor, propuseram um estadiamento radiolégico, considerando mais importante o nimero de sitios envolvidos do que o tamanho do tumor. O estadiamento é como se segue: Ia limitado ao nariz ou a nasofaringe; Ib extensao
para um ou mais seios paranasais; Ila minima extensao a fossa pterigomaxilar; ITb total ocupacao da fossa pterigomaxilar, com ou sem erosdo dos ossos da érbita; IIc invasao da fossa infratemporal, com ou sem invasao da regiao geniana; III extensdo intracraniana. Chandler et al. (1984)7, também baseados no padrao de crescimento tumoral e no seu
provavel sitio de origem, propuseram um sistema semelhante ao da American Joint Committee para o cancer de nasofaringe: I tumor confinado a nasofaringe; II extensdo para cavidade nasal e/ou seio esfendide; III extensao para uma ou mais das seguintes estruturas: antro maxilar, seio etmdide, fossas pterigomaxilar e infratemporal, 6rbita e/ou
bochecha; IV extensao intracraniana. Outros autores sugeriram esquemas de estadiamento baseados em achados clinicorradiolégicos (Tabela 1). III. Quadro Clinico e Diagnéstico Pacientes na puberdade ou na pré-puberdade, do sexo masculino, com queixa de obstrucao nasal uni- ou bilateral, epistaxes recorrentes e cujo exame clinico revela a
presenca de tumor na fossa nasal ou rinofaringe, com ou sem abaulamento de face, devem ser suspeitos quanto a possibilidade de serem portadores de angiofibroma de nasofaringe. Poucos casos isolados de angiofibroma em pacientes do sexo feminino tém sido relatados, e sua ocorréncia é considerada tdo rara que Yang et al. (1998)17 chegaram a
recomendar a revisdo da histologia e estudo cromossomico, pensando na possibilidade de poder tratar-se de uma alteracao do cromossomo sexual que cursa com fenétipo feminino e cariétipo 46XY, como no pseudohermafroditismo masculino. A determinacao da idade em que o tumor inicia seu desenvolvimento é muito dificil, devido a sua localizagao
predominante na nasofaringe, por seu ritmo de crescimento e pela dificuldade de se obter uma informacédo segura do paciente. Evidentemente, todos os sintomas sdao dependentes do grau de extensao do tumor e este se desenvolve por um periodo inicial sem nenhuma manifestacdo clinica. A média de idade de aparecimento dos sintomas entre os
diversos autores varia entre 14 e 16 anos12,13. Martin et al. (1948)4 fixou em 25 mm o diametro do tumor situado na rinofaringe e que passa a dar sintomas de obstrucdo nasal, mas afirma que um tumor menor ao nivel de coana poderd apresentar o mesmo sintoma. Com o advento e disponibilizacdo das técnicas radiolégicas computadorizadas, tanto
a natureza vascular do tumor, quanto suas extensoes puderam ser mostradas nos trés planos e sao de grande importancia em todos os estadios do angiofibroma e, de fato, frente a possibilidade de sangramento severo, muitos cirurgioes preferem os métodos de imagem a bidpsia para decidir se uma massa nasofaringea é mais provavelmente um
angiofibroma ou uma lesao nao vascular como um pélipo antrocoanal18. O raio-x simples mostra a presenca de tecido mole em nasofaringe. Holman e Miller descreveram o sinal do "antro" na incidéncia de perfil, que consiste no abaulamento da parede posterior do antro maxilar, denotando invasao da fossa pterigomaxilar. A avaliacdo da extensdo
tumoral é feita através da tomografia computadorizada (TC) e da ressonancia magnética nuclear (RMN); a primeira para mostrar alteragdes dsseas e a segunda para mostrar a extensdo aos tecidos moles. A TC é o exame mais importantel8. A invasao do seio esfenoidal é o principal fator preditivo de recorréncia do angiofibroma e a avaliacao da
presenca e extensdo desta invasao foi a maior contribuicdo da TC no diagndstico e tratamento deste tumor. A identificacdo de pacientes sob alto risco de recorréncia estabelece a necessidade de tratamento mais radical para eliminar ou reduzir em tamanho qualquer tumor remanescente dentro do esfendéide. A RMN presta-se principalmente a mostrar
a extensao de uma recorréncia, permite avaliar o tamanho do tumor durante a radioterapia e também monitorar uma possivel involucao natural. A angiografia diagnéstica freqiientemente falha em delimitar o tumor e estimar seu contetido vascularl1,ealguns autores preconizam o seu uso apenas nos casos de tumores extensos, sobretudo aqueles com
envolvimento intracraniano, para melhor planejamento terapéutico7,19; ainda assim seu uso rotineiro foi praticamente eliminado pela aplicacdo da TC e RMN. A angiografia tem maior importéncia quando se deseja realizar a embolizacdo arterial seletiva, procedimento realizado 24 a 48 horas antes da remocao cirargica do tumor com intuito de
reduzir o sangramento intra-operatorio. A bidpsia é realizada em centro cirurgico e sempre pela via nasal, devido ao risco de sangramento. Porém, ndo é um procedimento de rotina, uma vez que os dados de anamnese, exame fisico e exames de imagem praticamente fecham o diagnostico, que serd confirmado pelo exame anatomopatoldgico da peca
operatéria. A dosagem de 17-cetosterdides (esterdides, androgenos e estrogenos) na urina de 24 horas geralmente ndo revela alteracao significativa. Varias doencas, tumorais ou ndo, podem provocar obstrugdo nasal, epistaxe e rinorréia e podem ser confundidas com um angiofibroma. Entre os principais diagndsticos diferenciais podemos destacar: ¢
Pélipos inflamatérios geralmente pedunculados e multiplos; * Tumores malignos de nasofaringe sao raros na adolescéncia, causam comprometimento neurolégico e a adenopatia cervical geralmente esta presente na primeira consulta; * Hipertrofia de adendides raramente causa sangramento nasal de monta seu aspecto é mais ou menos elucidativo;
Pdlipo angiomatoso e cisto nasofaringeo especial atencdo deve ser dada a essas entidades que sdo facilmente confundidas com o angiofibroma; ¢ Outras entidades devem ser lembradas como: cordomas de vértebra cervical, fibrossarcomas e fibromas de nasofaringe, neoplasias malignas do maxilar superior, estesioneuroblastoma de fossa nasal e
tuberculose do ganglio retrofaringeo. IV. Tratamento Muitas terapias para o angiofibroma se desenvolveram através dos anos, incluindo manipulagdo hormonal, quimioterapia, radioterapia, técnicas cirirgicas intra e extracranianas, além da embolizacdo arterial. O sucesso dessas terapias é variavel e elas nao sao isentas de efeitos colaterais, seqiielas
e possivelmente complicagées maiores. O uso de hormonios sexuais no tratamento dos angiofibromas remete a estudos téo antigos como os de Martin et al. (1948)4. Esses e outros autores tentaram a reducdo da taxa de crescimento tumoral através da administragdo de estrogénios e androgénios. Farag et al. (1987)20 encontraram in vitro receptores
androgénicos especificos para testosterona e di-hidrotestosterona. Hagen et al. (1994)21 apontaram que a presenca de receptores androgénicos em fibroblastos tumorais deve ser considerada inequivoca e a aplicagdo clinica de antiandrogénios puros (flutamida, ciproterona) em casos selecionados pode representar uma alternativa a radioterapia. A
quimioterapia é uma alternativa de tratamento para casos selecionados. Goepfert et al. (1985)6 descreveram dois casos tratados com doxorubicina e dacarbazina que apresentaram reducao tumoral. Entretanto, os autores recomendam cuidado com o uso dessas substancias devido ao risco de toxicidade, como a cardiomiopatia induzida pela
doxorrubicina e recomendam seu uso em trés situagoes especificas: recorréncia apds terapia local adequada, extensao intracraniana com envolvimento de estruturas vitais e suprimento sangiiineo predominante de vasos intracranianos. As abordagens cirirgicas para o angiofibroma nasofaringeo tém se modificado através de um longo periodo de
tempo e muitas técnicas ja foram usadas. Hipdcrates descreveu uma das primeiras operagoes, que consistia em uma incisdo nasal mediana através da qual o tumor era retirado, porém Hipdcrates ndo fez mengao sobre o sucesso ou fracasso da cirurgia. Uma questao que sempre despertou grande interesse entre os investigadores do assunto, do ponto
de vista terapéutico, é a caracteristica recidivante do tumor. Essa observacdo levou ao desenvolvimento de técnicas cirturgicas que permitissem boa exposicdo da nasofaringe e porgoes posteriores do nariz para excisao completa do tumor. Por outro lado, a multiplicidade de técnicas cirirgicas desenvolvidas, algumas vezes até mutilantes, atesta a
inacessibilidade das lesdes nessa area. A questao ndo é recente, uma vez que ha mais de 150 anos um método de abordagem da nasofaringe, através de rinotomia lateral, ja era praticado. Wilson (1951)22 sugeriu uma abordagem transpalatal, através de uma incisdo transversa separando o palato duro do palato mole, conforme sugerido por Precechtel
(1929), para tratamento de tumores localizados na rinofaringe, descrevendo 6timos resultados e auséncia de disfuncdo palatal no tocante a degluticdo ou fonacdo. Essa abordagem tornou-se o procedimento de escolha de muitos cirurgides para o tratamento de lesées benignas ou malignas de baixo grau de invasividade da nasofaringe e porgoes
posteriores da cavidade nasal. Em 1957, esse mesmo autor23 publicou um artigo descrevendo diversas opgoes para o tratamento cirurgico dos tumores de rinofaringe, dividindo estes procedimentos em trés grupos principais: 1. Acesso direto pela fossa nasal, através de diferentes tipos de incis6es de rinotomia externa lateral; 2. Acesso transmaxilar,
através de incisdo sublabial pelo sulco alveolar ou através das abordagens por rinotomia externa. Nesse ponto, o autor cita a incisao proposta por Denker, em 1910, como a melhor abordagem sublabial, consistindo na remocéao da parede anterior do antro maxilar, parede antrocoanal, parte do processo frontal da maxila e do osso proéprio nasal; 3.
Acesso transpalatino, considerado pelo autor como a melhor abordagem para a nasofaringe, ressaltando a incisdo transversa no palato como a usada por Precechtel para o tratamento de atresia coanal. Cooper (1963)24 publicou um método de tratamento cirirgico de lesdes tumorais benignas e malignas através do congelamento tecidual, a cirurgia
criogénica. O método baseava-se no principio de que os efeitos bioldgicos causados pela congelacao sdo previsiveis e controlaveis de acordo com as leis da fisica de conducdo térmica e que os tecidos congelados sao marcadamente delimitados dos tecidos adjacentes e essencialmente hemostaticos ou avasculares. English et al. (1972)25 utilizaram o
principio da criocirurgia de Cooper em uma série de 12 pacientes operados através de uma abordagem transpalatal, seqguida de dissecgdo subperiosteal do tumor, associada a compressao por clamp da artéria carétida externa. Com essa técnica, os autores ressaltaram a adequada hemostasia e a facilidade na identificagdo do periésteo e resseccéo
tumoral do tecido 6sseo subjacente. Sardana (1965)26 sugeriu o uso de incisdo sublabial em associagdo com abordagem transpalatal para remocdo de extensoes laterais do tumor, ressaltando ser uma opgdo racional, sem a necessidade de remocao 6ssea extensa, com a vantagem de néo causar mutilacdo como nos casos das rinotomias externas e na
cirurgia de Denker. Conley e Price (1979)27 descreveram um degloving com acesso sublabial e transnasal, com exposicdo de ambos antros maxilares e maior facilidade de abordagem em comparagao com outros acessos sublabiais como Caldwell-Luc e incisdo de Denker, além da auséncia de incis6es na face. Maniglia (1986)28 relata a experiéncia de
15 anos onde foram tratados 30 pacientes com lesdes benignas ou malignas de estruturas mediofaciais, palato ou nasofaringe, através do degloving mediofacial, associando a incisao sublabial e técnicas de rinoplastia e refere excelente exposicao bilateral sem a necessidade de deformidade facial externa. Euswas (1999)1 publicou uma série de onze
pacientes classificados nos estadios de I a III de Sessions et al., tratados através de abordagem sublabial transnasomaxilar, semelhante ao acesso de Denker, porém sem a retirada do processo frontal da maxila e osso proprio nasal, ressaltando que em relacao as abordagens transpalatal, rinotomia lateral e mediofacial, esse acesso tem as vantagens de
prover ampla exposicdo dos seios maxilar, etmoéide e esfendide; acesso as artérias esfenopalatina e maxilar interna; auséncia de risco de disfungéo palatal; auséncia de cicatriz facial; e facil avaliagdo pos-operatéria por rinoscopia anterior ou endoscopia, devido a ampla cavidade nasossinusal. O autor ndo obteve recorréncia tumoral em 18 meses de
seguimento. Alguns autores, porém, consideram a abordagem por rinotomia lateral e suas variantes como a rota mais direta e versatil para o corpo do tumor e todas as suas extensées13,29. Briant et al. (1978)30 enfatizaram a superioridade da radioterapia sobre a cirurgia em 45 pacientes. Os autores obtiveram controle da doenca em 80% dos casos
com um curso unico de irradiagdo com dose moderada (3000 a 3500 rads), sendo que os 20% restantes alcangaram controle satisfatério com um ou dois ciclos adicionais de irradiagdo, além do que os efeitos colaterais imediatos foram minimos e nao houve relato de tumor induzido por radiagdo em vinte anos de seguimento apos a terapia. Os autores
nao mencionam o estadiamento dos pacientes tratados. Carvalho et. al. (1979)31, em uma revisao de 29 casos, reportaram o uso de tratamento cirtrgico inicial através das técnicas de rinotomia lateral e transpalatina em 27,5%, e nos 72,5% restantes o tratamento inicial foi associacao de radioterapia e hormonioterapia com testosterona. Ressaltaram
a superioridade desta ultima modalidade terapéutica, sobretudo para tumores volumosos. Entre outros aspectos, os autores apontaram que o tratamento radio-hormonioterapico leva a cura em mais de 50% dos casos, além de melhorar as condigées locais do tumor caso haja necessidade de uma intervencgéo cirurgica. Fields et al. (1990)8 estudaram a
eficicia da radioterapia em 13 pacientes com nasoangiofibroma juvenil, durante um periodo médio de 136 meses. Os pacientes foram estadiados segundo a classificagdo de Antonelli et al.9, sendo 6 pacientes nos estadios III e IV, 4 no estadio II e 3 no estadio I. Os autores concluiram que, devido ao aprimoramento de técnicas cirurgicas, melhoria do
diagnostico por imagem e técnicas de embolizacao, a cirurgia é o tratamento de escolha para pacientes com lesao incipiente. Porém consideram que em pacientes com lesOes extensas (estadios III e IV), sobretudo com invasdo do cranio e aqueles com tumor recidivado, o risco/beneficio no tocante a morbidade e mortalidade pesa a favor do tratamento
radioterapico, recomendando uma dose total igual ou superior a 3600 cGy. Gullane et al. (1992)32, estudando 21 pacientes, classificados segundo Chandler et al.7 (1 paciente no estadio II, 17 no estadio III e 3 no estadio IV), chegaram a conclusdo semelhante, encontrando uma taxa de controle inicial de 64% com a cirurgia e 43% com a radioterapia.
Novos ciclos de tratamento para cada uma dessas modalidades elevam essas taxas para 93% e 86% respectivamente, com uma média de controle da doencga de 90%. Esses valores estao de acordo com outros dados publicados na literatura8,30. Outros autores, como Ianetti et al. (1994)12 apontam a cirurgia como tratamento de escolha para esses
tumores, em qualquer estadio, considerando a radioterapia de alto risco para malignidade. Reda (1996)33 publicou um caso de nasoangiofibroma juvenil tratado com cirurgia endoscopica transnasal. Esse autor acredita tratar-se de uma abordagem 1til para tratamento de lesdes limitadas, que se originam na regido do forame esfenopalatino, com
extensdo medial para a por¢do posterior da cavidade nasal, posteriormente para o seio esfenoidal e lateralmente até a fossa pterigopalatina (Figura 1), sem a necessidade de incisdo no palato, sublabial ou externa. Porém reconhece a limitagdo com a experiéncia de apenas um caso tratado. DISCUSSAO O angiofibroma é um tumor raro, com
caracteristicas histologicas benignas, mas com um comportamento comparavel ao dos tumores malignos, pela sua tendéncia ao crescimento invasivo e expansivo, destruindo os planos ésseos e invadindo seios paranasais, fossas temporais e base do cranio, além de episddios hemorragicos freqiientes, macicos e potencialmente letais. Apesar da
consideravel controvérsia na literatura, a maioria dos autores prefere se referir ao tumor como angiofibroma nasofaringeo e os principais sistemas de estadiamento utilizados sdo os de Sessions et al. (1981)16 e o de Chandler et al. (1984)7, baseados respectivamente nas suas rotas de expansao e no padrdo de crescimento e sitio provavel de origem. O
quadro clinico nao traz maiores dificuldades, desde que o médico assistente tenha em mente a possibilidade de se tratar de um angiofibroma. A tomografia computadorizada aumentou nossa capacidade diagnoéstica e define com segurancga a extensao do tumor, sendo o exame complementar mais importante. Sua maior contribuicéo foi a avaliacdo da
invasao do esfendide, que é o principal fator preditivo de recorréncia tumoral, antevendo a necessidade de um tratamento mais radical. Alguns autores do passado sugeriram que o tumor poderia apresentar resolucao espontanea apés a puberdade4,12, porém esse fené6meno tem sido raramente documentado na literatura e a conduta expectante é
considerada demasiado otimista atualmente e alguma forma de terapia deve ser praticada, dado a sua caracteristica infiltrante e destrutiva. A ocorréncia quase exclusiva no sexo masculino e o seu modo de origem sempre foram dados obscuros na fisiopatologia do tumor. Alguns autores4,12 chegaram a sugerir sua presenga apenas no sexo masculino
e Martin chegou a afirmar que o tumor é ligado ao sexo. As dosagens hormonais e o estudo das caracteristicas sexuais secunddarias nao auxiliam no esclarecimento da questao, pois via de regra os pacientes apresentam desenvolvimento sexual esperado para a idade. Porém, ha indicios de que o comportamento tumoral varie com alteracdes dos niveis
séricos hormonais. Schiff34, em sua tese sobre a patogénese do angiofibroma, descreveu em detalhes a presenca de fibroblastos imaturos e células endoteliais, tipicas do tumor e ressaltou que o quadro é revertido drasticamente pela acdo estrogénica, que causa maturacgao histolégica do tecido conjuntivo e das células endoteliais. Porém, Schiff ndo
identificou a potencial origem do tumor. Johnson et al. (1966)29 observaram crescimento acelerado apds aplicagao de testosterona e reducdo do tumor com uso de estrégenos. Hagen et al. (1999)21 e Farag et al. (1987)20 demonstraram a presenca de receptores para di-hidrotestosterona nos fibroblastos tumorais, explicando seu crescimento através
de uma resposta mediada por receptores especificos, sendo o hiperandrogenismo na puberdade masculina um estimulo para o desenvolvimento do angiofibroma. Se de um lado a presenca de receptores androgénicos é considerada um fato confirmado12, diferentes trabalhos da literatura acusam a auséncia de receptores estrogénicos9,35,36,
sugerindo uma acgédo indireta desse hormonio. Schiff34 sugeriu um duplo mecanismo de agao dos estrogenos: reducdo da permeabilidade do tecido conjuntivo, reduzindo o nimero de vasos; e redugao da produgao de andrégenos por feedback negativo. Os achados desses autores apontam para a possibilidade de utilizagdo de antiandrogénicos puros
(flutamida, ciproterona) como uma alternativa aos tratamentos radioterapico e quimioterapico. Porém essas substancias sdo consideradas alternativas potenciais em tumores extensos21 e o sucesso com o tratamento hormonal nao é um achado constante na literatura. A questdo provavelmente é mais ampla, uma vez que alguns autores2,31
conseguiram reducgdo tumoral ndo com anti-androgénios ou estrégenos, mas com o uso de hormonio masculino (propionato de testosterona). De qualquer forma, a terapia hormonal isolada parece nao ter nenhum valor curativo, sendo considerada sempre como terapéutica auxiliar a cirurgia ou a radioterapia2. Nos dltimos anos deu-se também
importancia a possivel agao de fatores de crescimento agindo na matriz extracelular do tumor, levando a sua progressao. Schiff et al. (1992)37 encontraram quantidades significantes de bFGF (basic fibroblast growth factor) em extratos tumorais, através de técnicas de radioimunoensaio. Trata-se de um agente mitogénico para células endoteliais,
células musculares lisas e fibroblastos. Em nosso meio, Nagai et al. (1996)38 estudaram a expressao de RNA mensageiro de diversos fatores de crescimento possivelmente envolvidos na proliferacao de células mesenquimais, sugerindo que o IGF-II (insulin-like growth factor-II) pode ser um potencial regulador de crescimento do angiofibroma de
nasofaringe. Baseando-se no principio de que o crescimento do tumor se d4 através de uma resposta especifica mediada por receptor, a proposta de Yang et al.17 de realizar-se estudo cromossomico em pacientes do sexo feminino na busca de alteragées cromossémicas nao parece viavel, uma vez que estamos diante de uma alteracdo cromossémica
com fenétipo feminino e cariétipo 46XY, o que ndo justificaria a ocorréncia do tumor, pois estes individuos apresentam resisténcia a acdo periférica de andrégenos ou mesmo a sua sintese. A quimioterapia permanece uma alternativa para os casos de dificil tratamento, porém recomenda-se cautela na sua indicagao, sobretudo em relacéo a toxicidade,
e os resultados com este tipo de tratamento ainda sdo preliminares. A cirurgia e a radioterapia parecem ser o tratamento mais efetivo13. A maioria dos autores, contudo, aponta a cirurgia radical como forma de tratamento mais eficaz. A literatura, no entanto, mostra que tanto em pacientes sob tratamento inicial cirirgico como radioterapico, as taxas
de controle final da doencga sdo semelhantes (80%), ainda que os pacientes tenham necessitado de tratamento subseqiiente para recorréncias com associagao desses métodos8,30. A ressecgao cirdrgica varia desde técnicas endoscépicas nasais até técnicas abertas combinadas intra e extracranianas, passando pelas abordagens por rinotomia lateral,
sublabiais e transpalatais, também associadas ou ndo. A técnica cirdrgica a ser empregada depende da extensao da lesao, devendo sempre ser observados os principios de boa exposicao do campo cirturgico e radicalidade e tem seus melhores resultados em lesdes mais delimitadas que ndo invadiram o cranio. O procedimento cirargico traz sempre a
possibilidade de hemorragia grave que podera levar o paciente a 6bito. A ligadura das artérias cardtidas externas ja foi tentada como prevencao do sangramento, mas foi posteriormente considerada intutil devido a circulacédo colateral e anastomoses na nasofaringe e pela predominancia de circulagdo venosa no tumor. O congelamento do tumor no
intra-operatorio (criocirurgia), conforme praticada por English et al. (1972)25, diminui o sangramento e facilita o manuseio do tumor. A principal critica em relagcédo ao procedimento, no entanto, é sua limitacao em lesdes grandes, pois o congelamento nao atinge todas as extensdes tumorais que infiltram musculo e osso. Em lesdes menores essa
medida seria mais eficaz, porém essas podem ser extirpadas prescindindo-se da crioterapia, com um nivel de sangramento aceitavel. A medida mais eficaz e utilizada atualmente é a embolizacao arterial seletiva, levando a uma diminuigdo da perda sangiiinea durante a cirurgia e facilitando a remoc&o. A maior complicagdo desse procedimento seria o
escape de émbolos para a circulagao intracraniana, porém é uma ocorréncia tida como rara e ndo contra-indica seu uso nesses pacientes. Outras complicagoes consideradas menores, associadas a embolizacdo, sdo: reacao sistémica ao contraste, infecgdo no local da puncdo, hematoma e trombose femoral. A embolizagdo arterial, embora reduza o
sangramento intraoperatério, pode aumentar o risco de recidiva, sobretudo se houver invasao profunda do esfendide, pois torna a remocao total mais dificil. Portanto, pacientes que mostram essa invasdo ao exame tomografico pré-operatério estdo sob alto risco de recorréncia e a embolizagao é contraindicada39. Apés Wilson (1951)23 ter sugerido
uma abordagem cirdrgica transpalatal com uma incisdo transversa no palato, semelhante a realizada por Precechtel, em 1929, para tratamento de atresia coanal, esta técnica se popularizou entre os cirurgioes da época, trazendo como principais vantagens a auséncia de incisées externas e o fato de prover uma via de acesso direcionada a rinofaringe,
diferentemente das técnicas transnasomaxilares que proviam uma linha de acesso direcionada ao esfendide e células etmoidais posteriores (Figura 3). Alguns sugeriram associagdes da abordagem transpalatal com rinotomias25 e incisées sublabiais26 para o tratamento das extensdes tumorais, sobretudo para a regido geniana. Porém, por alguns
autores o acesso transpalatino foi considerado restrito. Cocke, em 1964 (apud Conley e Price 197327), acreditava que nao podia ser praticado para tumores maiores que 5 cm, além do que dele poderia resultar uma disfuncéo palatal importante. As incisdes sublabiais também tém seu lugar de destaque. E dificil determinar na literatura quem primeiro
idealizou este acesso. Sabe-se que Rouge e Halsted, em 1870, descreveram operagoes nas quais uma incisdo sublabial era empregada, estendendo-se de uma fossa canina a outra, com posterior eversdo do labio superior, elevacao da asa do nariz juntamente com o periésteo subjacente e divisdo ou remocao parcial do septo nasal. Em 1910, Denker
propds uma incisdao sublabial para acesso a nasofaringe, com exposicédo unilateral do antro maxilar, considerada por Wilson22 como a Unica abordagem sublabial til. Durante a segunda metade do século passado, muitos autores ressaltaram a importancia da abordagem sublabial. Casson e Converse (apud Lloyd et al. 199918), em 1974, descreveram
uma técnica de degloving para exposicdo do esqueleto mediofacial no tratamento de 50 pacientes com diferentes patologias. Conley e Price (1979)27 descreveram também o degloving ressaltando a vantagem da exposicdo de ambos os antros maxilares e facilidade de acesso ao espaco pterigopalatino, quando comparado aos acessos transpalatino,
Caldwell-Luc e sublabial de Denker. Maniglia (1986)28 propde o degloving como grande substituto das rinotomias laterais e Lloyd (1999)18 considera o degloving mediofacial o tratamento de escolha para os angiofibromas de nasofaringe. A rinotomia lateral e suas variantes, conforme ressaltado por Bremer et al. (1986)13, proporciona excelente
exposicao e versatilidade, no tocante a abordagem do tumor e suas extensoes, porém traz o inconveniente de produzir uma cicatriz num local proeminente do terco médio facial. Recentemente, a abordagem endoscépica surgiu como opgao cirargica para tratamento desses tumores. Os avancos nesse campo permitiram o uso dos procedimentos
endoscopicos transnasais e transorais para os angiofibromas. A abordagem endoscopica transnasal é melhor indicada para tumores pequenos, limitados a nasofaringe, cavidade nasal, seios etmoidais e esfenoidal, podendo também ser tentada para tumores com extensdo até a fossa pterigopalatina5. As principais vantagens sao a reduzida destruicdo
de tecidos moles e 0sseos e a auséncia de incisoes no palato, sublabial ou externa. As técnicas endoscopicas nasais também podem ser usadas junto com outras abordagens para avaliar a extensdao do tumor e a suficiéncia da ressecc¢ao. Por outro lado, o campo cirurgico é restrito e o sangramento torna-se um problema ainda maior, sendo essencial a
embolizacdo dos principais vasos que alimentam o tumor. Maior experiéncia é necessaria para o uso das técnicas endoscopicas, mas essas vém se consolidando como opcao de tratamento cirdrgico para as lesdes mais limitadas. A melhor opgédo cirirgica ainda ndo é um consenso e, obviamente, depende da experiéncia de cada cirurgido. Deve-se
concordar com a proposicao de Fagan et al. (1997)5 que publicaram a experiéncia de 16 pacientes tratados cirurgicamente, considerando que a abordagem cirtrgica deve depender da extensdo da doencga. Dessa forma, utilizaram a abordagem endoscépica transnasal para os casos em que a doenga nao se estendia além da fossa pterigopalatina. A
maxilectomia medial, através do acesso mediofacial (Degloving), ou das incisoes de rinotomias externas, foi recomendada para lesdes que acometiam as porcoes mediais da fossa infratemporal e seio cavernoso. O tratamento de casos com envolvimento importante da fossa infratemporal e seio cavernoso, ou grande massa na base do cranio
representam a maior divergéncia entre os autores19. As condutas variam desde autores que consideram irressecaveis os tumores com invasao intracraniana, até autores que advogam abordagem combinada intra e extracraniana, passando por aqueles que propoem resseccdo apenas do tumor extracraniano e complementacao do tratamento através de
varios métodos como radioterapia, quimioterapia, hormoniooterapia, embolizacao, etc.19. O que parece bem estabelecido na literatura em relagédo ao tratamento cirdrgico de tumores com extensao intracraniana é que é preferivel nao arriscar uma ressecgao completa da doenca localizada no seio cavernoso e/ou fossa pituitaria, optando-se por terapia
complementar pds-operatoriall,19. A radioterapia, por sua vez, tem seus melhores resultados em lesGes com extensdo intracraniana ou recorrentes. A principal ressalva é a irradiagdo de uma lesdo benigna, com risco de inducao de malignidade. A estimativa na literatura é de que o risco de malignidade seja quatro vezes maior em pacientes irradiados
em relacao a populagdo geral30 e o risco/beneficio deve ser avaliado individualmente, recomendando-se dose moderada8 (3500 rads). Outros possiveis efeitos da radioterapia sdo o ressecamento de mucosa jugal e nasal, levando a caries dentdrias e rinite atréfica com formacao de crostas, interferéncia nos processos de cicatrizacao, além do possivel
efeito nos centros de crescimento da face, relevante na faixa etaria desses pacientes. Porém, na literatura pesquisada esses efeitos foram facilmente contornados ndao chegando a ser significantes. A recidiva é uma preocupacdo constante nesses pacientes, sendo citada na literatura uma incidéncia de 6% a 24%9,32. A auséncia de capsula tumoral,
dificultando o plano de clivagem cirdrgica, e a tendéncia de disseminacdo pela submucosa sao as principais causas de recorréncia dos casos tratados cirurgicamente5. A falha do tratamento radioterapico é geralmente atribuida as chamadas "perdas geograficas" no campo de irradiacao e doses insuficientes. A presenca de tumor no esfenéide é o
principal fator preditivo para recorréncia em ambas as modalidades de tratamento, cirirgico e radioterapico. COMENTARIOS FINAIS A nosso ver e baseados na literatura estudada, continua ndo havendo uma verdade absoluta em relacdo a melhor forma de tratamento para os angiofibromas. Porém notamos uma tendéncia a escolha de embolizacdo
arterial seletiva seguida de cirurgia radical como a melhor forma de tratamento. A radioterapia tem seu lugar em casos onde ha grandes massas tumorais e/ou invasao intracraniana, sobretudo com invasdo de dura-mater, seio cavernoso e fossa pituitaria, onde a resseccao cirargica completa é dificil e arriscada, ou ainda em casos de recidiva. As
demais abordagens terapéuticas como a hormonioterapia e quimioterapia sao opgdes controversas, permanecendo como alternativas potenciais no tratamento do angiofibroma. Endereco para correspondéncia Rua Coronel Camisdo, 362 V. Gomes 05590-120, Butantd Sao Paulo/SP Instituigcdo: Hospital do Servidor Publico Estadual (HSPE) Artigo
recebido em 02 de maio de 2002. Artigo aceito em 18 de julho de 2002.
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