Angiofibroma juvenil da nasofaringe - Podemos
dispensar a embolizacao pré-operatoria?

Juvenile nasopharyngeal angiofibroma - Surgery
without pre-operative embolization?
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RESUMO

O Angiofibroma juvenil da nasofaringe é uma mal-formacgao
vascular rara, com aparente origem no buraco esfeno-palatino,
mais frequente em jovens adolescentes do sexo masculino que
assume, ndo raras vezes, um comportamento local agressivo,
a que se associa um risco elevado de hemorragia.

A angiografia assume um papel preponderante no diagnostico
e a embolizagdo pré-operatdria da lesdo é recomendada
por muitos autores, de forma a diminuir a hemorragia intra-
operatdria que pode por em risco a vida do doente. Este
procedimento ndo esta isento de complicagdes, exigindo a
colaboragdo de centros de imagiologia experimentados na
técnica.

Apresenta-se o caso clinico de um doente do sexo masculino,
de 16 anos de idade, com um Angiofibroma grau Il de Fisch,
ndo submetido a embolizagdo pré-cirurgica, cuja ressec¢do por
cirurgia endoscopica endonasal foi precedida da clampagem
da artéria maxilar interna na fossa pterigopalatina, passo
cirargico considerado determinante para a posterior
excisdo tumoral, uma vez que garante um controlo “‘ndo-
tromboembdlico’” da hemorragia intra-operatdria, e permite
contornar a problematica da embolizagdo pré-cirurgica.
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ABSTRACT

Juvenile nasopharyngeal angiofiboroma is a tumour-like
vascular malformation of the nasopharynx, arising from the
sphenopalatine foramen.

CT, MRI and angiography are important diagnostic tools, the
latter also being advocated for pre-operative embolization
of the lesion in order to reduce intra-operative bleeding.
Embolization, however, presents its own risks and thus, should
only be performed in highly experienced centers.

A case-report of a sixteen year old male with a Fish type 2
angiofibroma with important pterygopalatine fossa invasion
is presented.

Tumour resection was preceded by the endonasal trans-antral
ligation of the internal maxillary artery, with immediate impact
on intra-operative bleeding. At the same time, the endoscopic
pterygopalatine fossa dissection itself, was essential in the
management of the tumour invasion at this particular site.
The authors illustrate how surgery can safely be done in
small to medium sized tumours by the endonasal endoscopic
trans-antral ligation of the internal maxillary artery in the
pterygopalatine fossa, being an effective alternative to pre-
operative embolization, and its inherent risks.

Keywords: juvenile nasopharyngeal angiofibroma, endoscopic
approach, pterygopalatine fossa, embolization vs non-
embolization

INTRODUGAO

O angiofibroma juvenil da nasofaringe é um tumor
raro, altamente vascularizado''! que, apesar de
ser considerado histologicamente benigno!*, pode
apresentar, por vezes, um crescimento extremamente
rapido e agressivo**, com risco de destruicio de
estruturas da base do cranio e hemorragia massiva
espontanea de dificil controlo®*.

Afecta predominantemente jovens adolescentes
do sexo masculino®*, entre os 9 e os 19 anos?},
representando cerca de 0,05% a 0,5% dos tumores
da cabega e pescogor#78101 A ocorréncia quase
exclusiva neste periodo da vida, em paralelo com o
desenvolvimento hormonal da puberdade masculina,
com frequente estabilizagdo ou mesmo involugao do
crescimento tumoral no periodo pds-puberdade’ e a
presenca de alguma resposta terapéutica, em casos
inoperaveis, a hormonaterapia feminina’, tornam
evidente uma hormono-dependénciada neo estrutura
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fibro-vascular348,

A origem tumoral ndo é de todo conhecida, embora
se aceite consensualmente uma origem no buraco
esfeno-palatino'?>® e base do osso esfendide!. Com
o crescimento tumoral ocorre a invasdo de zonas
contiguas*®!, nomeadamente, fossa pterigopalatina,
nasofaringe, seios perinasais, fossa infratemporal,
Orbita e base do cranio®’, podendo surgir ainda
invasdo intracraniana e do seio cavernoso**. Apesar
de extremamente raros, estdo descritos casos de
angiofibroma de localizagdo “extra-nasofaringea”*®.

A apresentacio clinica, a lesdo caracteriza-se,
geralmente, por queixas unilaterais de epistaxis
abundantes recorrentes (presentes em 45-60% dos
casos)’, associadas a obstrugdo nasal progressiva (em
80-90% dos casos)*®. Com a evolugdo, e consequente
crescimento do angiofibroma para as areas contiguas,
outros sintomas podem associar-se-lhe, nomeadamente
rinorreia purulenta unilateral, andsmia, rinoldlia
fechada, deformidade facial, exoftalmia, trismus e
perturbagdes da audigdo (por obliteragdo da Trompa de
Eustaquio)®“. A presenga de alteragGes visuais, como
diplopia, bem como a presenca de cefaleias ou dores
faciais, devem levar a suspei¢dao de invasao orbitaria ou
intracraniana, respectivamente, esta ultima ocorrendo
em 10 a 20% dos casos’®.

Estando a bidpsia directa da lesdo consensualmente
contra-indicada pelo risco de hemorragia cataclismica
de dificil controlo* (e até potencialmente fatal),
o diagndstico é confirmado, essencialmente, por
tomografia computorizada (TC), ressondncia magnética
nuclear (RMN) e angiografia, podendo, esta ultima, ser
realizada no contexto de qualquer um dos dois outros
exames imagioldgicos (Angio-RMN ou Angio-TC)%. A
angiografia assume mesmo um papel diagndstico-
terapéutico, permitindo, n3do so6, a confirmagdo
diagnostica, pelas caracteristicas da neoformagao
vascular como, simultaneamente, possibilita a
realizagdo de uma embolizagdo selectiva pré-operatdria
da lesdo, por muitos recomendada de forma a diminuir
a hemorragia intra-cirdrgica. Este procedimento ndo
esta, contudo, isento de complicagdes, designadamente
o risco de acidentes trombo-embdlicos iatrogénicos,
incluindo acidentes vasculares cerebrais (AVC) e
cegueira por trombose da artéria central da retina3, cuja
taxa de incidéncia parece ser inversamente proporcional
a experiéncia do centro na realizagdo do mesmo?.

A terapéutica assenta, essencialmente, na completa
ressecgdo cirurgica do angiofibroma?, reservando-se a
radioterapia (que pode contribuir para interromper o
crescimento ou mesmo diminuir otamanho tumoral, mas
ndo erradica a patologia®) para os estadios avangados
da doencga, considerados inoperaveis, nomeadamente
envolvimento de estruturas vitais, invasdo intra-
craniana ou para alguns tipos de doencga residual ou
recorréncia’. A escolha da abordagem cirurgica deverd
permitir a completa excisdo do angiofibroma, tendo em

conta a sua localizagdo e invasdo tumoral bem como a
experiéncia técnica do cirurgido®, debatendo-se com
problematicas vdrios, nomeadamente o aspecto estético
facial e respectivo compromisso no desenvolvimento da
face no jovem, a dificuldade técnica e morbilidade da
abordagem de determinadas localizagGes especificas da
neoformacao, e o risco permanente intra-operatério de
hemorragia abundante ou cataclismica.

A recorréncia pos-cirurgica do angiofibroma, indepen-
dentemente da via de abordagem, é uma realidade em
mais de 25 %* dos casos (20-46%°), sendo mais elevada
nos doentes com invasdo intracraniana® ocorrendo,
essencialmente por persisténcia de tumor residual,
o que revela, em parte, a dificuldade técnica desta
cirurgia. Surge geralmente nos primeiros 2 a 3 anos
apos a intervengdo, e é tanto mais provdvel quanto
menor for a idade do doente a data da apresentacgao,
guanto maior for o tumor e o estadio da doenga, e
guanto menor for a experiéncia do cirurgido®.

Por sua vez, a embolizagdo pré-operatdria é alvo
de controvérsia. Se bem que esteja demonstrado
poder reduzir o volume de sangue perdido durante
a cirurgia, ndo provou ser capaz, ao contrdrio do que
seria de esperar, de reduzir a taxa de recorréncia®*°,
ou, por outras palavras, de aumentar a eficdcia
excisional cirdrgica. Existem mesmo estudos que
sugerem um aumento das taxas de recorréncia nos
doentes embolizados®**. As dimensdes tumorais e o
seu suprimento vascular, bem como, a experiéncia e
capacidade técnica do cirurgido, ditardo a decisdao de
uma embolizagdo pré-operatéria, devendo cada caso
ser individualizado. Seguramente, tumores de maior
dimensao, nutridos por ramos da circulagdo carotidea
interna e externa ou com localizagdes de abordagem
cirurgicaderisco, terdo recomendagao paraembolizagao
pré-operatdria®. Todavia, em casos de angiofibroma de
pequena ou média dimensdo, geralmente nutridos por
ramos da artéria maxilar interna*, o cirurgido terd bons
argumentos para propor uma solu¢do exclusivamente
cirurgica, sobretudo se, como defendemos neste artigo,
efectuar, na abordagem inicial ao tumor, um passo
cirdrgico prévio que se revela critico no controlo da
hemorragia esperada durante a excisdao tumoral.

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, raga caucasiana, 16 anos
de idade, sem antecedentes clinicos relevantes, com
historia de abundantes epistaxis unilaterais recorrentes
nos ultimos meses. Uma endoscopia nasal diagndstica
revelou a presenga de uma neoformacdo na regidao mais
posterior da fossa nasal (FN) esquerda, de coloragdo
avermelhada e de superficie lisa e lobulada, que se
estendia a nasofaringe (Figura 1). Pelo seu aspecto,
claramente hipervascularizado, optou-se por ndo se
realizar bidpsia da lesdo, tendo-se efectuado TC (Figura
2) e Angio-RMN que revelaram a presenga de uma lesdo
expansiva de origem vascular, localmente erosiva, que
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FIGURA 1
Endoscopia nasal diagndstica com visualizagdo da lesdo na
nasofaringe.

FIGURA 2
TC dos seios perinasais em cortes axiais

ocupava a nasofaringe e seio esfenoidal esquerdos,
estendendo-se a por¢do posterior da cavidade nasal,
e a fossa pterigo-palatina homolateral. Com a suspeita
diagndstica de um Angiofibroma no estadio Il de Fisch,
optou-se pela sua resseg¢do por cirurgia endoscdpica
endonasal, sem emboliza¢do pré-operatoria.

Técnica Cirurgica

Apds realizagdo de uma antrostomia supra-turbinal
esquerda ampla, procedeu-se ao levantamento da
mucosa sinusal da parede posterior do seio makxilar.
Em seguida, fez-se a identificagdo do buraco esfeno-
palatino, ponto onde a artéria do mesmo nome, ramo
da artéria maxilar interna, penetra na fossa nasal.
Usando esta artéria como referéncia anatdmica,
procedeu-se a remoc¢do da parede posterior dssea do
seio maxilar, de modo a expor, o mais amplamente
possivel, a fossa ptérigo-palatina. Neste momento
tornou-se evidente a continuidade do angiofiboroma da
fossa ptérigo-palatina para a cavidade nasal (Figura 3 e
4).

Com a disseccdo cuidada das estruturas da fossa
ptérigo-palatina, foi possivel identificar a artéria maxilar
interna e seus ramos, de onde partia a maior parte da

FIGURA 3

Fossa ptérigo-palatina exposta, com presenca visivel do
angiofibroma (MSM - mucosa seio maxilar; PP - parede
posterior do seio maxilar; A - angiofibroma)

FIGURA 4
Clampagem da artéria maxilar interna na fossa pterigo-
palatina

vascularizagdo do tumor, observando-se, claramente,
quer a pulsacdo da artéria quer a pulsagdo que a
mesma imprime, por contiguidade, ao angiofibroma e
a todo o conteldo da fossa ptérigo-palatina. Procedeu-
se, seguidamente, a clampagem, com clips vasculares,
da artéria maxilar interna (Figura 4) e seus ramos,
passo cirurgico considerado crucial para o controlo
hemorragico intra-operatdrio, constatando-se, logo de
imediato, uma substancial reducdo quer da hemorragia
no campo operatério quer da pulsatibilidade tumoral.

Para uma melhor exposicdo, o corneto médio
homolateral foi, seguidamente, ressecado, permitindo
identificar claramente uma extensdo da neoformacdo
que se insinua no seio esfenoidal (Figura 5) e que
causou erosdo das paredes ésseas sinusais anterior e
inferior. A ressec¢do tumoral é, em todos os pontos por
onde se estende, dificultada pela aderéncia extrema do
componente fibrético da lesdo ao seu leito, havendo
necessidade, em multiplos pontos, de efectuar uma
fragmentacdo, com bisturi eléctrico, da neoformacao,
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FIGURA 5
Angiofibroma em continuidade na fossa nasal (FN), seio
esfenoidal e fossa pterigo-palatina (FPP)

5. ESFENQIDAL

com remogdo sucessiva dos varios fragmentos (Figura 6).
Acirurgiaconcluiu-se comaexcisdo dos fragmentos finais
do angiofibroma na fossa pterigopalatina, e a reposi¢do
da mucosa da parede posterior do seio maxilar sobre
as estruturas expostas da fossa pterigopalatina. Ndo
houve necessidade de qualquer transfusdo sanguinea,
intra ou peri-operatdria.

FIGURA 6
Remogdo fragmentada do angiofibroma através do vestibulo
nasal

O doente apresenta-se, actualmente, com 3 anos de
“follow-up” de uma cirurgia que teve morbilidade
minima, totalmente livre da patologia nas endoscopias
nasais diagnodsticas a que periodicamente é submetido,
e com um normal desenvolvimento da face, na auséncia
de qualquer cicatriz externa.

DISCUSSAO

Até hda bem pouco tempo, os angiofiboromas da
nasofaringe eram ressecados, exclusivamente, por
rinotomia lateral, por “mid-facial degloving”, por
via transpalatina ou transantral, por abordagem
infratemporal ou por vias combinadas®®, a fim de
maximizar acessos a uma lesdo que se antecipava de
elevado risco hemorragico e de dificil acesso cirurgico,
proximo de estruturas criticas da base do cranio. Com
o desenvolvimento, nos ultimos anos, da técnica de
cirurgia endoscépica endonasal®*%, tem-se mostrado
possivel efectuar a total ressec¢do de tumores varios,
quer nasosinusais, quer nasofaringeos, quer na base
do cranio, com taxas de sucesso progressivamente
crescentes, a medida que aumenta a proficiéncia
técnica, sem necessidade de incisGes externas e com
uma significativa menor morbilidade operatdria3. No
caso especifico dos angiofibromas da nasofaringe,
a via endoscopica endonasal tem revelado menores
taxas de recorréncia (entre 0% a 7%, para os estadios
| e Il de Fisch/Andrews)?, o que sugere também uma
maior eficacia cirdrgica excisional, com as seguintes
vantagens: ndo deixar cicatrizes na face!l; dispensar
osteotomias ou disrupgGes dsseas faciais, que poderdao
alterar adversamente o crescimento normal da face em
doentes jovens!!; permitir taxas de hemorragia intra-
operatéria significativamente mais baixas®! e ter uma
menor morbilidade cirdrgica, com menos complicagcGes
pos-operatérias imediatas e, consequentemente, um
menor tempo de internamento®.

Apesar de tudo, é importante ndo esquecer que
a cirurgia de um tumor localmente agressivo e
altamente vascularizado é sempre uma cirurgia dificil,
independentemente da via de abordagem cirurgica3,
representando, sempre, um verdadeiro desafio para o
cirurgido.

A seleccdo do tipo de abordagem deve ser criteriosa e
baseada ndo so nas caracteristicas tumorais (dimensao,
extensdo e localizagdo do tumor) mas também na
experiéncia da equipa cirdrgica’. E, uma experiéncia
paralela em cirurgia endoscépica, abordagens
cirurgicas externas e cirurgia da base do cranio é aqui,
seguramente, uma mais-valia. A referida Classificacdo
de Fisch (1983)!, modificada por Andrews (Tabela
1), estadia pré-operatoriamente a extensdo tumoral
segundo critérios que, de acordo com os autores, tém
correlagOes terapéuticas. Deste modo, tumores nos
estadios |, Il e por vezes, Ill sdo passiveis de serem
removidos somente por via endonasal?, enquanto os
restantes tumores, nos estadios Ill e IV, irdo necessitar
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de outras vias de abordagem, designadamente,
rinotomia lateral, “mid-facial degloving”, transpalatina,
infratemporal ou qualquer via combinada, por vezes
com necessidade de colaboragdo com uma equipa de
neurocirurgia (Estadio IV).

E relativamente consensual que para tumores de
grandes dimensdes, cuja vascularizacdo parte de ramos
qguer da cardtida externa quer da interna, seja realizada
uma embolizacdo pré-operatéria®*®. Ja para os tumores
de dimensGes medianas, como o exemplo mostrado,
o beneficio da embolizacdo pré-operatdria suscita
duvidas. De relembrar que este procedimento tem, em
algumas séries, sido associado a um aumento da taxa
de recorréncia'®, em provavel relagdo com uma maior
dificuldade no estabelecimento dos limites tumorais,
em consequéncia da sua diminuicdo de tamanho pds
embolizacdo®. Acresce-se o risco, ndo desprezivel,
de ocorréncia de complicagGes iatrogénicas trombo-
embdlicas®, com as taxas mais baixas publicadas na
literatura conseguidas s6 em centros de referéncia, um
aspecto que é tdo mais critico quanto se considera o
grupo etario em questdo.

Usamos o presente caso clinico para mostrar como a
opc¢do de ndo embolizagdo pré-operatdria pode ganhar
ainda mais peso decisério na resolucdo final, se a
intervencdo cirdrgica for acompanhada da execucdo
de um passo critico ao controlo da hemorragia intra-
operatdria: a clampagem da artéria maxilar interna ao
nivel da fossa pterigo-palatina por cirurgia endoscépica
endonasal, antes ainda de se iniciar a ressec¢do tumoral
propriamente dita. Acrescenta-se, ainda, o facto da
abertura da fossa pterigo-palatina constituir também,
por si s6, um passo cirurgico importante, ao permitir a
excisdo da porc¢do do angiofibroma ai alojada.

CONCLUSOES

1.A abordagem cirdrgica do Angiofiboroma Juvenil da
Nasofaringe por via endoscépica endonasal, é exequivel
num grande numero de casos, isoladamente ou em
combinagdo com outras vias de abordagem, permitindo
um bom acesso ao tumor e uma boa exposicdo da fossa
pterigo-palatina, associando-se a taxas de sucesso
terapéutico mais elevadas, com uma menor morbilidade
e sem cicatrizes faciais.

2.A embolizacdo pré-operatdria, com o0s seus riscos,
pode ser dispensada num grande numero de casos,
considerando-se a clampagem da artéria maxilar interna
ao nivel da fossa ptérigo-palatina, um passo crucial para
o controlo da hemorragia intra-operatoéria.
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