TUMORESBENIGNOS
DE NARIZ E SEIOSPARANASAIS

| .INTRODUCAO

Estas entidades ndo sdo comuns na rotina do médico otorrinolaringologista, vindo este a se deparar com poucos
casos durante sua vida profissional. Apresentam sintomatologia inespecifica, geralmente como quadro de sinusopatia
crénica rebelde a tratamento, sendo muitas vezes tratado como tal por longos periodos. A pequena experiéncia e a falta
de suspeita da afeccdo faz com que sgjam diagnosticados tardiamente, jA em estagios avancados, prejudicando as
possibilidades de um tratamento efetivo.

Os diagnosticos diferenciais dos tumores que ocorrem nesta area sdo bastante extensos, envolvendo indmeros
tumores que podem ser classificados de acordo com seu tipo histolégico em epiteliais, mesenquimais, 0sseos e
odontogénicos. Dentre essas neoplasias, o diagnostico diferencial com tumores malignos é de fundamental importancia,
pois se apresentam clinica e radiol ogicamente de forma muito semelhante, pelo menos em inicio, mas necessitam de um
tratamento oncol 6gico especifico.

De forma geral, no que concerne a tumores propriamente ditos, de caréter benigno, da regido médio facial, os
osteomas sdo mais freqlientes, seguidos pel os hemangiomas e papilomas.

1. ASPECTOS GERAIS

1) Caracteristicas Comuns

Esses tumores compartilham caracteristicas clinicas e achados radiol 6gicos similares, variando no que tange a
tipo histolégico, local de origem e estégio do tumor no momento de seu diagnéstico. Devido a pobreza de sintomas que
costumam acompanhar os estagios iniciais da doenca, o diagnostico é freqlientemente tardio (de norma, no momento em
gue a lesdo ultrapassou os limites do seio para acometer estruturas adjacentes), o que piora muito o prognéstico desses
pacientes. Estes tumores sejam benignos ou malignos, chegam a estes estagios avangados devido as seguintes razoes:

-O nariz e 0s seios paranasais so cavidades preenchidas por ar, limitados por paredes Gsseas bastante delgadas,
permitindo um crescimento tumoral progressivo, que ocupa espaco e deforma lentamente as paredes nasais de forma
silenciosa, até tamanhos significantes, antes de causar qualquer sinal ou sintoma clinico (por obstrugdo de 6stios dos
sei0s principa mente)

-Muitos dos sintomas mais precoces, causados pelos tumores, mimetizam aqueles causados por rinossinusites
(isto & rinorréia, obstrucdo nasal, desconforto facial, etc.). Estes sintomas comuns podem ser ma interpretados
resultando em automedicacdo pelo paciente, retardando sua visita a um especialista tendo como consegiiéncia grande
prejuizo a evolucdo e prognostico da doenga.

-Devido a raridade destes tumores e pela auséncia de sinais objetivos precoces no seu desenvolvimento, os
médicos tendem a ter uma baixa suspeicdo destas afeccdes, resultando numa falha diagnostica, com retardo no
tratamento.

2) Sinais e Sintomas

O principal sintoma é a obstrucdo nasal unilateral, mas pode ocorrer sangramento, rinorréia purulenta e
cacosmia. Dor e deformidades geralmente sdo mais tardias, mas podem ocorrer como primeiro sintoma. Embora as
manifestacdes clinicas possam variar de acordo com tipo histoldgico, a apresentacéo vai depender principal mente do sitio
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de origem e do estadio do tumor (tamanho e extensdo). O crescimento do tumor nasossinusal permanece silencioso até
gue tenhainfiltrado algum par craniano, tenha levado a eros&o 6ssea ou obstruido o éstio de drenagem do seio.

Nasais. obstrucdo nasal unilateral e rinorréia em um adulto deve ser uma fonte de preocupacdo. A secrecdo pode
ser do tipo mucdide (devido a irritagdo ou secrecdo do tumor), purulenta (devida sinusite secundéria a obstrugdo da
drenagem dos seios paranasais), sanguinolenta (a qual geralmente se apresenta como laivos de sangue nas secrecdes
nasais) ou mesmo aguosa (podendo ser a presenca de liquor). Epistaxe franca pode revelar um tumor vascularizado ou
erosao de vaso sanguineo.

Orbitais. estes sintomas dependem do grau de envolvimento ou da presenca ou néo de deslocamento e infiltragcéo
da érbita. Diplopia e proptose sdo invariavelmente devido a um efeito de massa sobre o contelido orbitério ou devido a
invasdo da prépria érbita. Um edema periorbitario focal pode ser decorrente da massa por si s6; ja um edema difuso pode
indicar acometimento linfatico e/ou venoso. Dor e perda da acuidade visual geralmente apontam parainvasdo dos tecidos
orhitérios. Por outro lado, oftalmoplegia e diminuicéo da acuidade visual podem sugerir acometimento intracraniano do
Selo cavernoso ou nervo optico. Acometimento do seio esfendide pode apresentar-se como dor retroauricular incessante.
Epifora geralmente é decorrente de obstrucéo ou infiltracdo do ducto nasolacrimal.

Orais: distorcdo do palato e das arcadas dentarias resultando em perdas de dentes podem ser sintomas precoces
de tumores (benignos ou maligno) do assoalho do antro maxilar. Fistula oroantral persistente apos extracdo dentéria é um
achado suspeito que deve ser investigado. Esses tumores podem estender-se através do palato e exteriorizar-se na
cavidade oral. Trismo é um sina de acometimento dos misculos pterig6ides ou masseteres. Dor dentéria referida pode
ser um sinal precoce de um tumor de sei0s paranasais e muitos desses pacientes submetem-se a varias extracfes dentarias
sem melhora dos sintomas antes do diagnostico definitivo ser realizado.

Faciais. edema e distor¢do do nariz e face pode ocorrer. Esse acometimento pode ser difuso e siibito ou mais
localizado. Dor facial, anestesia ou parestesia na distribuicdo dos ramos do nervo trigémio pode indicar invasdo destas
estruturas. Se as ateragbes ficam restritas as &reas de inervagcdo do nervo infraorbitério, devemos pensar em
envolvimento do teto e/ou parede anterior do seio maxilar; contudo, se ha acometimento total da area inervada pelo ramo
maxilar do trigémio, suspeita-se de uma extensdo para base do créanio posteriormente.

Auditivas: se ocorrer extensdo da massa tumoral até nasofaringe, pode haver compressdo da tuba auditiva com
conseqliente otite média serosa.

Intracranianas: sintomas de acometimento incluem a cefaléia intratavel persistente, oftalmoplegia e diminuicéo
da acuidade visua (se ha acometimento da fossa anterior ou do seio cavernoso). Outros nervos cranianos podem estar
envolvidos se ocorrer invasdo da fossa média.

Base de Cranio: se 0 tumor estender-se posteriormente, trismo devido a envolvimento dos miscul os pterigdides,
anestesia e parestesia ha area dos ramos maxilar e mandibular do nervo trigémio e dor severa podem ocorrer.

Em suma, a apresentacdo clinica mais comum dos tumores nasossinusais, consta a principio com: massa nasal,
facial ou intraoral (86%), obstrucdo nasal unilateral (48%), dor facia ou dentéria (41%), edema e tumoracdo de regido
maxilar (41%), rinorréia (37%), epistaxes (35%), proptose (13%).

3) Diagndstico

A escolha do método diagndstico deve ser guiada pelo exame detalhado de cabega e pescoco, incluindo exame de
pares cranianos, e pela suspeita clinica.

Na avaliacdo clinica de suspeita de tumor nasossinusal, deve-se procurar, além dos aspectos gerais do paciente,
por assimetrias faciais, proptose, massa nasal, massa facial ou cervical, trismo, ulceracfes e lesdes intraorais. Deve-se,
ainda, realizar a palpacdo do contorno orhitério, dos dentes da arcada dentaria superior e exame minucioso dos seis
primeiros pares cranianos.

O exame ORL deve ser completo (boca, faringe, laringe, orelha e pescoco, além das fossas nasais). A rinoscopia
anterior e posterior sdo limitadas, normalmente revelando somente uma massa em fossa nasal e retencao de secrecdes
mucopurulenta ou sanguinolenta. A massa tumoral muitas vezes apresenta caracteristicas inespecificas, assemelhando-se
a polipos devido ap edema e hiperemia da mucosa i nflamada que os recobre.



O exame endoscopico é fundamental para uma adequada caracterizagdo da massa tumoral e das alteragdes
decorrentes da sua presenca. Deve ser realizado com endoscopio rigido ou flexivel, sempre ap6s aspiracao das secregoes,
gue normalmente estéo ocupando as cavidades nasais. Além da observacdo das caracteristicas do tumor, deve-se realizar
a palpacdo e o deslocamento do mesmo com auxilio de um aspirador ou de um estilete, o que permite melhor inspegdo da
sua extensdo e as deformidades causadas na estrutura nasosinusal. Entretanto, via de regra, o exame endoscopico nos
oferece poucas informagdes a respeito da extensdo do tumor, sendo necesséria avaliacdo radiol 6gica.

O Raio X convencional (RX) de seios de face geramente é suficiente para diagnosticar cistos de retencéo ou
mucoceles. Porém, mostram apenas opacificagdo de um ou mais seios da face em tumores, sugerindo sinusopatia
inflamatdria e retardando o diagnostico correto. Em alguns casos podem ser observados deslocamentos do septo e de
outras estruturas 0sseas, sugerindo presenca de uma massa tumoral. Nos tumores 6sseos e odontogéni cos, entretanto, sao
de grande utilidade, oferecendo uma visdo global da lesfo e muitas vezes permitindo inferir seu diagnostico como
osteomas, displasia fibrosa, doenca de Paget e cistos odontogénicos. Permite ainda, observacdo de erosdo Gssea nos
processos neoplasicos avancados. Como regra geral, todo paciente portador de sinusopatia resistente a tratamento deve
ser submetido a uma avaliagao radiol égica mais precisa, ha pesguisa de alteracdo anatdmica ou tumoral que justifiquem o
quadro.

A tomografia computadorizada (TC), em suas incidéncias coronal e axial, permite avaliar tanto estruturas 6sseas
como partes moles e tumorais, quanto a sua extensdo e invasao de estruturas adjacentes, sendo o método de escolha para
diagnostico e estadiamento. A janela 6ssea mostra com precisdo 0 deslocamento e/ou eroséo das partes 0sseas, que
constituem a estrutura bésica das cavidades rinosinusais e da base do cranio. A injecéo intravenosa de contraste permite
aumentar a sensibilidade do método ao distinguir partes moles da lesdo tumoral, contudo é limitada em tumores pouco
captantes, que permanecem com atenuacdo muito semel hante as secregfes retidas nas cavidades sinusais.

Uma caracteristica importante visualizada na TC é o alargamento do infundibulo maxilo-etmoidal sem leséo
Ossea destrutiva, e que devido a uma maior freqliéncia entre afecgdes benignas, devem ser lembradas pelo
otorrinolaringol ogista, quando notada esta alteracdo: mucocele maxilar, pdlipo antrocoanal, papilomainvertido e sinusite
fangica.

A ressonancia magnética (RNM) permite a visualizacdo da massa em qualquer plano, sem exposicao a radiacéo e
sem os artefatos de técnica produzidos por restauracdes dentérias. Embora perca para a TC na avaliagdo das estruturas
Osseas, a RNM é superior quanto a visualizacao de partes moles, sendo indicada nos casos de limitacdo da TC, se é ou
nao tumor (e principalmente quando existem dividas com relagdo ao comprometimento de partes moles adjacentes como
Orhita, encéfalo e masculos), permitindo a diferenciacéo entre massa tumoral e secrecdes.

A angiografia pode ser importante nas lesdes localizadas proximo ao sistema carotideo, na avaliacdo de tumores
envolvendo seio esfenoidal e/ou base do crénio e no diagnostico e embolizacdo de tumores vascul ares.

Quanto a bidpsia de tumores do trato nasossinusal, esta conclui ainvestigacdo. Porém nem sempre é necessaria
ou indicada. Em casos em gque a imagem radiol 6gica é bem tipica (osteoma, displasia fibrosa, angiofibroma) ou quando
existe risco de sangramentos importantes (hemangioma, linfangioma, angiofibroma), este procedimento s6 deve ser
realizado no momento do tratamento cirdrgico definitivo. Entretanto, sempre que houver divida, especialmente com
processos malignos, a mesma deve ser executada, mesmo que em ambiente cirirgico sob anestesia geral .

Verifica-se que se o tumor é facilmente acessivel, ele deve ser abordado intranasalmente ou via cavidade oral.
Ocasionalmente, é necess&ria a redlizacdo de uma exploragdo dos seios paranasais (p.ex. via Caldwell Luc,
etmoidectomia externa ou esfenoidectomia) para a obtencdo de tecido. A bidpsia deve ser profunda e conter uma
guantidade substancia de tecido tumoral que geramente se localiza sob um processo inflamatério crénico importante.

Deve-se ter em mente a possihilidade de estarmos diante de tumor vascular ou de encefalocele, 0 que contra-
indica a bidpsia. Na presenca de massa cistica ou macia, portanto, deve se pedir ao paciente que realize manobra de
Valsava. Expansdo da massa pode significar comunicac8o intracraniana ou conexa@o do tumor com sistema venoso de
grande porte. Em caso de dlvida, deve-se proceder a bidpsia aspirativa com agulha fina (PAAF). Porém, exames de
imagem, principalmente a tomografia computadorizada devem ser pedidos antes da realizacdo de qualquer bidpsia. Se a
principal suspeita diagnéstica j& for nasoangiofibroma ndo devemos redizar a biopsia pelo risco de sangramento
incoercivel.




Por fim, podemos ainda realizar a lavagem do seio maxilar e enviar o0 material para exame citolégico se ha
suspeita de presenca de tumor (maligno) nessa regiao.

4) Urgénciasrelacionadas

Sangramento: Tumores fridveis ou vasculares podem levar a sangramento profuso quando traumatizados,
necessitando tamponamento ou cauterizagdo. Em caso de massa ocupado toda a fossa nasal e, portanto, impedindo um
tamponamento adequado, a angiografia com embolizacdo esta indicada, 0 que é particularmente freqliente em tumores
vasculares. Em caso de contra indicagdo clinica do paciente para a realizagdo da embolizacdo, pode ser efetuada a
ligadura da artéria etmoidal anterior.

Amaur ose: Tumores nasossinusais podem comprimir 0 nervo éptico, sua drenagem venosa ou irrigacéo arterial,
levando, consegiientemente, a perda visual. A resseccdo cirlrgica ou tratamento radioterdpico desses tumores pode ser
necessaria para prevenir a amaurose.

Infeccdo: A drenagem do seio da face pode ser comprimida pelo tumor, levando a sinusite bacteriana aguda e
possiveis complicaces orbitarias ou intracranianas. Esses pacientes devem ser tratados com antibioticoterapia com
cobertura para germes aerébios e anaerébios, além de drenagem via endoscopica ou cirlrgica aberta.

Liquorréia e Pneumoencéfalo: Em tumores que levem a destruicéo da base do cranio e ruptura da dura mater,
podem ocorrer tanto liquorréia como pneumoencéfalo. O tratamento da liquorréa envolve repouso, resseccao do tumor e
enxerto ou “flap” para fechar a dura. O uso de antibioticoterapia profilatica é controverso. O pneumoencéfalo pode
cursar com sintomas de hipertensdo intracraniana e neste caso, deve ser avaliado por um neurocirurgi&o.

5) Tratamento

1. Cirurgia

Procedimentos cirlrgicos sdo utilizados para o diagnéstico (bidpsia), debridamento, resseccdo tumora e
reabilitacao.

Procedimentos para debridamento ou que promovam drenagem, devem ser realizados nos casos em que ha
infeccdo bacteriana secundéria nasossinusal e para aguel es casos que reguerem tratamento radioterapico isolado ou pré-
operatorio. Isto pode ser feito durante a colheita de material para bidpsia ou como um segundo procedimento cirdrgico.

s

A resseccdo tumoral € mais comumente feita com intengdes curativas. Excisdes paliativas podem ser
consideradas em casos de dor incontrolavel, para promover descompressdo de estruturas vitais ou para debridamento de
massas muito extensas, melhorando a adaptacéo social do paciente. Independente do estadiamento da lesdo, a cirurgia
isolada tem proporcionado sobrevida média de 19 a 86% em 5 anos, para 0s tumores nasossinusais. Tumores limitados a
infra-estrutura, nos quais as margens operatdrias sdo adequadas, tendem a ter um bom prognéstico. Tumores com
extensao superior ou posterior a base de cranio, assim como 0s que apresentam invasdo vascular ou neural, necessitam de
terapéutica combinada.

Os principais objetivos da reabilitacdo pds-cirdrgica sdo uma cicatrizacdo adequada, preservacéo do contorno
facial e restauragdo do palato, facilitando a fala e a degluticdo. As consideragtes funcionais devem se impor sobre as
estéticas.

A reabilitacdo apbs a ressecgdo cirlrgica pode ser feita com 0 uso de préteses ortodonticas ou por meio da
rotacdo de retalhos. Vérios tipos tem sido utilizados, incluindo-se retalhos de musculo temporal com ou sem a incluséo
de osso, retalhos de musculo peitoral, latissumus dorsalis, trapézio e retalhos cutaneos (fronte, coro cabeludo,
deltopeitoral, etc). Como regra geral, o defeito cirlrgico deve ser reparado em um segundo tempo, permanecendo até
entdo, uma cavidade aberta, facilitando a higiene e a inspecéo durante o seguimento. O uso de retalhos é indicado para
reparar areas de grande resseccdo de pele, prover suporte para a orbita e Sistema Nervoso Central ou para isolar a
cavidade craniana do trato digestivo alto.



2. Radioterapia

A RDT tem sido utilizada também em recorréncia intracraniana de nasoangiofibroma por alguns autores, porém
raramente, como Unico tratamento. O tratamento radioterapico apresenta alguns efeitos colaterais e as vezes,
complicacbes. A xerostomia é um dos efeitos adversos mais comuns. Neste caso fluidificantes e
parassi mpéti comiméticos melhoram os sintomas. Pode ocorrer disfuncdo tubarea, otite média serosa, trismo, neuropatia
de pares cranianos, hipopituitarismo e hipotiroidismo.

3. Complicagbes do tratamento dos tumor es nasossinusais

A - ORBITARIAS

- epifora, por lesdo cirdrgica do ducto nasolacrimal

- alteracdo da motilidade ocular extrinseca, por trauma nas estruturas heuro-musculares
- amaurose, por compressao do nervo optico

- enoftalmo, pela perda do suporte inferior da 6rbita

- pés-radioterapia: ceratite, pan-oftalmite, Ulcera de cornea, retinopatia, catarata e outras.
B —FERIDA CIRURGICA

- sangramento

- infeccéo: celulite, meningite, abscesso intracraniano

- perda da viabilidade de enxertos e retalhos

C —-BASE DE CRANIO

- fistulaliquérica

- meningite

- abscesso intracraniano

- pneumoencéfal o

- osteomielite

D -OUTRAS

- disfuncéo tubaria

- otorréia

- otoliquorragia

I11. ASPECTOS ESPECIFICOS

1)Tumor es nasossinusais “ sensu-latu ”

a. Alteracdes embrionarias

Choristoma - Raro. N&o é neoplasia. Lesdo embriogénica de tecido normal, geralmente fibrovascular coberto de
pele e cabelo, porém ndo do local onde se encontra (tecido heterdpico). Ocorre mais em parede lateral da nasofaringe. O
tratamento € a remogao cirdrgica.



Hamartoma - Raro. Apesar de ndo ser neoplasia, € um diferencial. Trata-se do crescimento de tecido anormal,
ndo neoplésico, em seu sitio normal, causando alteracdes do desenvolvimento. S&o lesdes auto-limitadas e o tratamento
consiste em remoc&o cirdrgica.

b. Lesdes Tumor ais Congénitas Nasofr ontais (descridos mais detalhadamente em seminario proprio)

Apesar de poderem ocorrer em qualquer idade, sdo caracteristicos de recém-nascidos, devendo ser lembrados
guando apresentam tumoracOes nasofrontais a0 nascimento: Cefaloceles (meningoceles e meningoencefal oceles),
Gliomas, Cistos Dermdbides e Teratomas (verdadeiros, teratbides e epignathi).

c. Cisto Nasolabial (Cisto Nasoalveolar ou Cisto do Seio Piriforme)

Surgem da fusdo de elementos embriolégicos da maxila, a partir de resquicios do prolongamento do canal
nasolacrimal. Formam-se na linha embrioldgica de fusdo entre o processo nasal lateral e 0 processo maxilar. Mais
comum em negros, verifica-se ao exame da narina um abaulamento liso e compressivel do assoalho lateral, que desloca o
corneto inferior para cima, podendo causar obstrugdo. Ocorre um achatamento do sulco nasolabial e um inflar da asa
nasal ipsilateral. A exérese é por incisdo sublabial e a enucleacdo constitui o tratamento. Pode ter recorréncia se houver
ruptura do cisto, com remoc&o incompl eta.

d. Granuloma Piogénico (Hemangioma Capilar Lobular)

Consistem em proliferacdo polipdide de capilares, e tecido de granulagcdo associado com intensa reacdo
inflamatdria. Ocorre em todas idades e &reas do corpo. No nariz usualmente ficam no septo. Eritematosos ou cor da pele,
moles e, em gera, fridveis com aspecto polip6ide ou chato, sangram com facilidade. Histéria de trauma prévio (ou
cirurgia), seguindo-se de dor e sangramento é comum.

Microscopicamente, verifica-se atrofia ou ulceracdo do epitélio, que caracteristicamente forma um “colarete”,
pois da avoltanalesdo. A derme é composta por densa proliferacdo endotelial-capilar, em padréo lobular, separados por
tecido conjuntivo, &s vezes edematoso e com varios graus de inflamacdo. Diferenciar de hemangioma capilar imaturo
(alguns autores consideram que é um subtipo do mesmo (lobular), devido semelhangas clinicas e histol 6gicas). Também
lembrar papiloma simples, nevus, melanoma benigno juvenil, melanoma maligno e sarcoma de Kaposi. Excisdo com
cautério geralmente é efetiva, embora possainvoluir espontaneamente.

e. Granuloma repar ativo de células gigantes (GCG)

Lesdo benigna caracterizada pelo crescimento de tecido de granulacdo em resposta reparativa a hemorragia por
um minimo trauma, atualmente discutindo-se tal etiologia e denominacao. Existem dois tipos. central (a partir do 0sso) e
periférico (de partes moles), ocorrendo geralmente a partir de 20 anos (mais em mulheres). Aparenta-se como uma leséo
mole que varia em cores purpuras (vasos, hemosiderina de macrofagos, hemécias extravasadas), causando irritacdo |ocal
e sangramentos, com tendéncia a ulceragcdo. Microscopicamente, ha um epitélio escamoso estratificado sobre um estroma
ricamente vascularizado com dois componentes principais. células mononucleares em fuso (fibroblastos imaturos) e
células gigantes multinucleadas (tipo corpo estranho). Excisdo é curativa. Algumas vezes usa-se radioterapia
(malignizacédo?). Na gengiva é chamado épulis de células gigantes.

f. TumoresMarrons

Diagnostico diferencial do GCG e dos tumores verdadeiros de células gigantes, ocorrem em pacientes com
hiperparatiroidismo (de qualquer causa). Apesar de macroscopi camente se apresentarem em tons mais ocres e serem mais
endurecidos, as lesfes osteoliticas provocadas pelo excesso do paratormdnio (PTH) sdo clinica e anatomo-
patol ogicamente indistinguiveis do GCG. Deve-se sempre ser investigada esta patol ogia em tumoragdes com presenca de



células gigantes na histologia da peca (dosagem sérica e urinéria de célcio, fosforo e AMPc, aém de radioimunoensaio
para PTH, fosfatase alcalina sérica e hidroxiprolindria).

g. Rinolito

Corpo estranho ignorado que acumula um depdsito calcéreo e se apresenta anos depois como massa pétrea fétida.
O RX demonstra bem essa les8o. Eventualmente, 0 mesmo pode ficar grande e causar erosdo da parede lateral e assoalho
nasal. A clinica baseia-se em obstrucdo com rinorréia purulenta fétida crénica unilateral, geramente em criancas e
adolescentes com histéria sugestiva. Embora parega fécil remover, a impactacdo pode ser extremamente firme,
necessitando de anestesia geral. As vezes, uma concregdo célcica enddgena forma-se sobre um nticleo organico da
mucosa.

h. Granulomatoses Nasais (T odas descritas em outro seminario)

Sindromes destrutivas nasais, diferenciais dos tumores benignos, com origem infecciosa (Tuberculose, Sifilis,
Hansen, Leishmania, Rinoscleroma, Rinoesporondiose, Histoplasmose, Blastomicose, Aspergilose, Mucor, entre outros),
autoimune (Wegener, Churg-Strauss, Lupos Eritematoso Sistémico), ndo especificos (Sarcoidose, Granuloma letal de
linha média de Amiloidose), Tumorais (Linfoma nao-Hodgkin T maligno, Reticulocitose) por exposicdo (Granuloma
septal induzido por Cocaina) e idiopéticos (Histiocitose X).

i. Processos | nflamatérias Nasais

Hipertrofia de Cornetos. Pseudomassa formada pelo aumento da reatividade das turbinas nasais, em geral,
ocasionado por um processo alérgico.

Cisto de Retencdo Mucoso: Obstrucéo inflamatéria de glandulas seromucinosas, causando retencdo de muco.
Muito comum e encontrados por acaso em RX de face, afetando principalmente o seio maxilar. Geralmente sem
sintomatologia, devendo-se apenas fazer seguimento, desde que ndo haja sintomatologia, caso contrério, realiza-se
exérese. Pode ser considerada uma mucocele primaria.

Pdélipo Antrocoanal: Processo reativo mucoso do seio maxilar semelhante a polipose, exceto por exiguidade de
glandulas mucosas e eosindfilos. Ocorre em criangas e jovens. Pouca relagéo com rinosinusite alérgica. Alguns acreditam
gue sga um cisto de retencdo que cresceu por algum motivo e atravessou o infundibulo etmoidal. O tratamento é
excisional, preferencialmente via endoscopica. Os pélipos coanais, geralmente tém origem no seio maxilar, mas podem
se originar do seio esfendide, células etmoidais posteriores e anteriores e mais raramente, do septo e corneto inferior.

Mucocele: massa expansiva cistica de secrecdes, revestida por epitélio cuboidal, com aumento lento e
progressivo levando a remodelamento da parede 6ssea. Originada da obstrucdo do 6stio de drenagem dos seios (sinusites,
trauma, iatrogénica) associada a hipersecrecao e inflamacéo. Podem ser perigosas se invadirem oOrbita e encéfalo. Quando
sofrem infecgdo secundéria formam uma mucopiocele, que facilita a expansdo. Sao mais acometidos etméide posterior,
esfendide e frontal. Tratadas com drenagem e limpeza do seio. Sao referidas como secundérias (diferenciar dos cistos).

Polipose nasossinusal: discutido em outro seminario.

2) Tumor es nasossinusais ” senso stricto” (neoplasias benignas propriamente ditas)

A -EPITELIAIS
a. Papilomas de Vestibulo (verruga vestibular)

Os papilomas queratéticos do vestibulo (papiloma duro) sdo originérios de epitélio escamoso e comportam-se
como em outras partes do corpo onde surgem (verruga vulgar). Sempre apresentam uma camada de queratina no epitélio
(hiperplasia), com aspecto vegetante roseo-eshbranguicado. Possuem etiologia definida (HPV) com fisiopatologia propria.
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Desconforto, epistaxe e secrecdo mucopurulenta podem ocorrer. Sdo facilmente tratados por simples excisdo ou
cauterizacdo. Trata-se do papiloma mais comum de vestibulo nasal.

b. Papilomas de Cavidade Nasal (papiloma scheneideriano)

Tumoractes benignas, derivadas de epitélio scheneideriano, que podem ser Unicas ou mdltiplas, comumente
encontrados no nariz e seios paranasais, consistindo de massa fibrovascular coberta por epitélio sem atipia celular, que,
se ocorrendo em mucosa, € composto de epitélio respiratério ciliar ou colunar com véarios graus de diferenciacdo de
epitélio escamoso estratificado ndo-queratinizado hipertrdfico.

S&o originé&rios da chamada Membrana Scheneideriana, formada a partir do ectoderma invaginado da placa
olfatéria. A histologia do papiloma € idéntica e continua-se com mucosa da nasofaringe, a qual é de origem endodérmica.
Os papilomas de cavidade nasal, originados da mucosa da mesma, derivada do ectoderma, podem ser de trés distintas
categorias. simples fungiforme, ssmples cilindrico e invertido; ou ainda, uma combinacdo destes.

Embora reconhecidos como clinicamente diferentes, todos apresentam histologia semelhantes. Também sdo
semel hantes histologicamente as papilomatoses recorrentes encontradas no tracto respiratorio, ndo existindo entretanto,
relacdo patogénica comprovada entre as 2 entidades (papilomatose viral ?).

Tipos histoldgicos:

Papiloma Cilindrico: Sdo raros e contribuem apenas com 3% dos papilomas nasosinusais. Caracterizados
histol ogi camente por epitélio oncocitico e abundante cistos com mucina.

Papiloma fungifor me (exofitico): Tem sua origem quase exclusiva no septo nasal anterior, tanto que sdo ditos
Papilomas Septais (os tipos cilindricos e invertidos ocorrem mais em parede lateral e seios). A histologia mostra papilas
uniformes com tecido fibrovascular coberto com células escamosas hiperplésicas ndo queratinizadas, qualidade esta que
os diferencia das lesdes dos papilomas queratinizados do vestibulo nasal. Limitados, ndo apresentam progressdo para
transformacdo maligna (auséncia de mitoses ou alteracdes celulares), sendo normalmente assintomaticos, mas podem
causar irritacdo e epistaxe. S&0 chamados papilomas moles pelo fato de ao toque serem amolecidos e facilmente
sangrantes. O tratamento consiste ha excisao e cauterizacao da base para prevenir recorréncia. Diferencial de granuloma
piogénico e hemangiomas de septo. Também chamados de papilomas moles, representam 50% de todos papil omas.

Papiloma Invertido (PI) (endofitico): Compreendem 47% dos papilomas nasossinusais, caracterizando-se pelo
crescimento da superficie (epitélio) para o estroma e aparecem como grandes massas polipdides unilaterais em fossas
nasais. Este tumor infreqliente tem como aspectos principais a possibilidade de recidiva e malignizagdo. Considerado
verdadeira neoplasia pela maioria dos autores, tem caracteristicas dispares em relacdo a outros tumores de cabeca e
pescoco, pois apresenta comportamento clinico agressivo e morfologia benigna.

Histologicamente, consistem de células epidermdbides escamosas e ocasionamente de epitélio transicional
colunar ou respiratério, acompanhados com células caliciformes e microcistos de mucina. A queratinizagado pode ser
observada em 10 a 20% dos tumores. O termo papiloma invertido € descritivo, pois se refere aimpressdo histoldgica da
superficie do epitélio que se inverte para dentro do estroma, sofre proliferacdo e metaplasia e, as vezes, destruicéo 0ssea,
dando ao tumor uma caracteristica prépria, mantendo a membrana basal intacta. Mitoses sdo ocasionalmente vistas em
areas basais e parabasais.

A etiologia do PI é desconhecida. O HPV (Virus da papilomatose humana) tem sido implicado, particularmente
HPV 6,11,16, 18 e 33. Ha controvérsias de seu envolvimento tanto na génese quanto em sua influéncia nas caracteristicas
(recidiva ou malignizagdo), sendo possivel que o papiloma invertido com transformacéo maligna possa estar relacionado
com HPV 16 ou 18. Novos estudos, analogamente aos tumores malignos nasais, propdem uma etiologia ocupacional,
umavez que o nariz é a primeira linha de defesa do trato respiratério e por terem encontrado um alto grau de exposicéo a
diferentes tipos de fumacgas, poeiras e aerossois nos grupos afetados. Outras causas relacionadas: Epstein-Baar Virus
(EBV), fumo (tabaco), alergia e inflamagdes.

Sua origem ocorre mais freqlientemente a partir da parede nasal lateral, no nivel do meato médio (é comum
envolverem secundariamente os seios maxilar e etmoidal). Raramente se originam do septo nasal ou dos seios paranasais,
sendo o antro maxilar e as células etmoidais 0s seios mais acometidos nestes casos. Com 0 crescimento tumoral, pode
haver deslocamento e destruicéo por compressao das estruturas adjacentes ao tumor. Extensdes para esfendide e frontal
podem ocorrer. Muito raramente, pode se apresentar bilateralmente, nesses esta rel acionado a malignizacéo.



Clinicamente, 0 sintoma mais comum €é a obstrucdo nasal unilateral, freqlientemente associada a rinorréia
mucopurulenta, epistaxe, hiposmia, dor facial e deformidades, entretanto ndo existem sintomas tipicos para este tumor.
Pode ser encontrado em todas as idades, todavia tem pico entre a 5% e a 6° décadas de vida, com um predominio
masculino de 3:1. Sua incidéncia gira em torno de 1,5 casos para 100000 habitantes. A histdria de cirurgias nasais
prévias (polipectomias ou septoplastias) € comum.

M acroscopicamente, na endoscopia nasal, toma forma de tumor polipdide, irregular, lobulado e que pode ser
distinguido de pdlipos inflamatérios devido a sua aparéncia grosseira que € mais firme, vascular, ndo transllcida, com
tendéncia para base séssil. Eventuamente, pode estar associado a pélipos nasais alérgicos, sendo sempre necess&ria a
histopatologia de todas as pegas cirlrgicas durante polipectomias. As vezes, eles proprios propiciam a formagdo de
polipose, aqua pode mascarar seu diagnostico.

Entretanto, o diagnostico sO € confirmado pela microscopia (bidpsia) visualizando-se algumas de suas
caracteristicas (proliferacdo da cobertura epitelial e extensas inversdes epiteliais digitiformes para abaixo do estroma,
formando verdadeiras ilhas, com a membrana basal invariavelmente intacta, atestando sua benignidade).

Estudos radiol 6gicos normal mente mostram destruicdo dssea e erosdo, geralmente da parede lateral nasal com
alargamento do meato médio. O exame subsidiario fundamental para o diagndstico, assim como para o estadiamento, é a
tomografia computadorizada.

Apesar de considerado benigno, é localmente agressivo, podendo envolver, raramente, ouvido médio ou 0sso
temporal. O envolvimento deste Ultimo tem sido especulado como resultado de extenséo direta da cavidade nasosinusal
através da tuba auditiva ou envolvimento primério do ouvido médio secundario a uma metaplasia de sua mucosa. Sao
descritos apenas 6 casos envolvendo ouvido médio e osso temporal, alguns se relacionando ao HPV.

Existe uma relagdo conhecida de papiloma invertido com neoplasia maligna (dependendo da literatura, varia de 2
a 50%, em geral de 10 a 15%). Nao se sabe, no entanto, se associacdo se deve a uma degeneracdo maligna do
préprio papiloma, ou a existéncia concomitante de carcinoma e Pl. Nos casos de associagdo com carcinoma, podem
ocorrer invasdo de estruturas adjacentes e dor. O diagnéstico pode ser através de bidpsia profunda com extensdo do
tumor pré-determinada pela TC. Alguns autores sugerem transformacdo maligna pode ser induzida pela radiacéo
(radioterapia), enquanto outros ndo conseguiram achar tal relagdo entre os dois fatores. Outros fatores relacionados:
bilateralidade, epitélio escamoso maduro diferenciado e subtipos do HPV.

O tratamento desse tumor € cirlrgico, com necessidade de remogdo completa do mesmo, para que se evite
recidivas, as quais sdo freglientes, necessitando de rigoroso acompanhamento pés-operatério. Radioterapia (risco de
malignizacdo?) é reservada a pacientes com risco cirlrgico, tumores irressecavei s ou muito agressivos.

O seguimento cuidadoso destes pacientes é essencial, uma vez que recorréncia € alta (10-50%) e ocorre dentro de
aproximadamente dois anos. Em levantamento recente deste departamento, se confirmaram tais incidéncias, verificando-
se recidiva em 42,9%, com tempo médio de 32 meses para ocorrer, notoriamente em pacientes que fizeram acesso por
antrostomia em contraste com via endoscopica.

O tratamento cirdrgico varia de acordo com a extensio do tumor. As vias de acesso podem ser desde Caldwell-
Luc até maxilectomias mediais para remogdo do tumor em monobloco. Vias mais amplas raramente sdo necessarias.
ultimamente, em nNOsso servicgo, tem-se utilizado técnicas endoscépicas sempre que possivel. O importante para 0 Sucesso
desta cirurgia € aremocao de todo peridstio nasossinusal em contato com alesdo.

c. Tumoresdas Glandulas Salivares M enor es

Desde que as glandulas salivares menores (serosas, mucosas e mistas) também estdo presentes no nariz e seios
paranasais, 0s tumores originarios destas glandulas podem ocorrer nestas localizagBes, apesar de incomuns. Contudo,
guando ocorrem, cerca de 50% sdo malignos (principalmente carcinoma adendide-cistico e adenocarcinomas).
Desenvolvem massas intranasais que resultam em obstrucéo, epistaxe e destruicéo tecidual.

Os adenomas nasossinusais s&0 mais comuns em septo, apesar do fato de a maioria das glandulas salivares
menores estarem localizadas em parede lateral. A maioria € encontrada entre 4° e 72 décadas, sem predilecdo sexual. O
tumor benigno mais comum é o Adenoma Pleomdrfico, que aparece como uma massa de crescimento lento, geralmente
ocorrendo a partir do septo nasal. Também ocorrem outros, como Adenoma de Céulas Basais e Oncocitoma.



Estes tumores podem expandir até alcancarem tamanhos significativos dentro dos seios antes de serem
detectados. O tratamento consiste em exérese local ampla, com boa margem de seguranca. Ocorre recorréncia em 10%.

B - MESENQUIMAIS

1-Vasculares

a. Angiofibroma (Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil - ANJ)

O angiofibroma nasofaringeo juvenil € uma neoplasia benigna rara da regido posterior da cavidade nasal e
nasofaringe. Sua incidéncia varia de 1:6000 a 1:12000. Representa cerca de 0,05% a 0,1% das neoplasias que acometem
0 segmento da cabeca e pescogo. Sua distribuicéo etéria é peculiar, ocorrendo quase que exclusivamente em adol escentes
e adultos jovens, gerando em torno dos 15 a 17 anos de idade. Predomina no sexo masculino quase que exclusivamente
(os relatos em sexo feminino séo discutiveis). Como as caracteristicas histol6gicas do ANF alteram-se com a idade e sua
ocorréncia € rara na idade adulta, muitos autores sugerem a possibilidade de sua involugdo espontanea ao final da
adolescéncia.

Sua etiologia é desconhecida, sendo afastada uma relagdo genética e, recentemente em estudo multidisciplinar
deste hospital, a relagdo com mutactes dos genes da familiaras, apesar de mostrar um aumento da expressao do gene ha-
ras.

A origem desses tumores € controversa. Verifica-se que é um tumor mais do terco posterior da cavidade nasal
gue nasofaringe. Recentemente, postulou-se que teria inicio na parede posterolateral do teto do nariz, no ponto onde o
processo esfenoidal do osso palatino encontra com a asa horizontal do vémer e com 0 processo pterigdide do 0sso
esfenoidal. Esta unido forma a margem superior do forame esfenopalatino, que embriol ogicamente representa também o
local aproximado da membrana bucofaringea (onde a membrana viscero-craniana encontra a cartilagem neurocraniana).
Esta origem explica a fregliente extensdo para fossa pterigopal atina.

Atualmente, em alguns estudos realizados, acredita-se se tratar o ANJ mais como mal-formac&o vascular do que
neoplasia, pelo fato de demonstrar-se através de técnicas imunohistoquimicas e microscopia eletronica, ateracbes
morfolégicas compativeis com uma alteragdo vascular. A teoria mais aceita para a sua génese € que, na vigéncia da
estimulacéo hormonal da adolescéncia, a transmissdo da pressao arterial sobre capilares malformados dessaregido levaa
repetidos episddios de micro-hemorragias, edema e reparagdo fibrosa, originando uma massa tumoral que cresce
progressivamente. Atualmente, a presenca de fatores de crescimento angiogénico nas células tumorais esta bem
estabel ecida, sustentando essa teoria.

A influéncia hormonal na génese e no crescimento do ANJ foi muita estudada, devido ao dismorfismo sexua da
doenca, porém os dados de literatura sdo conflitantes. A principio, 0s niveis séricos hormonais desses pacientes sdo
normais (eixo hipofise-gonadal normal). A terapia com estrogenos via ora faz com que os tumores diminuam de
tamanho e se tornem mais fibrosos, sendo observadas, nestes pacientes, alteragdes histoldgicas como maturacdo de
fibroblastos e de células endoteliais. Porém, em muitos trabalhos ndo foram encontrados receptores para estrogenos no
tumor. Por este motivo acredita-se que a ago estrogénica sgja indireta, sendo estes tumores dependentes de testosterona,
gue teria seus niveis diminuidos com o0 uso de estrogenos (alterando 0 eixo). Outros estudos encontraram apenas
receptores para diidrotestosterona em ANJ, sustentando que este pode ser um tumor androgeno-dependente. Alguns
estudos encontraram receptores tanto para andrégenos, quanto para estrégenos e progesterona. Nao se sabe se essas
diferencas se devem apenas as técnicas empregadas ou a diferentes estagios do tumor.

O tumor apresentase como uma massa submucosa lobulada, de consisténcia variavel conforme seus
componentes fibroso e angiomatoso, tendo coloracdo rosea a avermelhada, adjacente as estruturas vizinhas perto de seu
sitio de origem, mas a medida que se expande lateral mente, torna-se menos aderente apresentando uma pseudo capsula
fibrosa. Sua base em geral é séssil e ampla, mas pode ser pediculada.

S80 compostos de estroma fibroso rico em vasos sanguineos, podendo apresentar predominio de um ou outro
tecido. A microscopia revela seus dois padrdes: rede vascular com indmeros vasos variando em tamanho e distribuicéo,
formando geralmente lagos venosos; estroma com matriz fibrosa constituida por células de tecido conjuntivo que se
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encontra distribuido em forma e tamanho diferentes. A forma estrelada é caracteristica do ANF. Ndo se observam
glandulas mucosas.

Em estudo recente, foram correlacionadas as caracteristicas histoldgicas do ANJ com a idade e extensdo do
tumor. Concluindo que a idade do paciente é independente da extensdo e histologia do tumor. Porém, a andlise
histol6gica mostrou que a regido central do ANJ apresenta nimero de vasos e grau de celularidade de tecido
significantemente menores Nos tumores mais extensos, enquanto que o calibre dos vasos e o grau de maturagéo do tecido
sdo significantemente maiores. Logo, 0 grau de maturacdo tecidual da regido de origem do tumor esta diretamente
relacionado a sua extensao.

Seu suprimento sanguineo principal vem da artéria maxilar internaipsilateral, contudo, comumente se encontram
tumores com suprimento arterial de outros vasos ou com outros vasos contribuintes, tais como os outros ramos da a.
carétida externa (afaringea ascendente, afacial), ramos da a.carétida interna (a.oftdmica, a.esfenoidal ou a.dural),
tronco tirocervical, de vasos palatinos, irrigagao contralateral da a.maxilar interna ou até bilateral.

Verifica-se que a medida em que o tumor cresce (em gera lentamente), ele rechaca o septo nasal e a parede
posterior do seio maxilar, progredindo posteriormente para nasofaringe e anteriormente para cavidade nasal. Importante é
o fato que seu crescimento lateral o faz adentrar e envolver a fossa pterigomaxilar podendo erodir o processo pterigéide
do osso esfendide. Dai pode alcancar a fissura orbitériainferior e superior, erodindo a asa maior do esfendide e chegando
afossa média (extradural) proximo ao seio cavernoso. Quando cresce mais lateralmente chega nafossa infratemporal. Se
cresce posteriormente pelos 6stios do esfendide atinge a sela tarcica, deslocando a hipdéfise. Também pode se estender
abaixo do zigomatico, causando edema do arco. Ao atingir sela tdrcica ou orbita leva a sintomas oculares com perda
visual. Extensdo intracraniana é vistaem menos de 10% dos casos.

O diagndstico é feito através da suspeita clinica. Na presenca da triade obstrugdo nasal unilateral (presente em 80
a90% dos casos), epistaxe de repeticdo e massa em nasofaringe em um individuo jovem do sexo masculino deve sempre
levar a suspeita do ANJ. Qutros sinais e sintomas dependem do grau de extensdo do tumor no momento do diagndstico,
tais como: rinolalia, respiragdo bucal, rinossinusites, rouquiddo, halitose, alteracdes de olfato, hipoacusia condutiva
flutuante, epifora e deformidades faciais, aém de anemia e suas manifestagdes. S8o diagndisticos diferenciais:
hipertrofia adenoidiana, pdlipo de Killian, papiloma invertido, neurinoma, hemangioma e rabdomi osarcoma.

A TC (cortes axiais e coronais) tem 0 consenso atual de ser essencial ao diagnéstico, estadiamento e
plangjamento do tratamento do ANJ. Nela podem ser vistos achados classicos de ANJ: massa em rinofaringe;
achatamento e adelgacamento da parede posterior do seio maxilar; erosdo do esfendide; erosio do palato 0sseo; erosdo
da parede medial do seio maxilar, deslocamento do septo e o alargamento da fissura orbital superior. O aargamento da
fossa pterigomaxilar € quase patognomanico.

A arteriografia € indicada para confirmar o diagnostico, determinar a extensao do tumor, avaliar 0 suprimento
sanguineo e para determinar a embolizacdo pré-operatdria. Seu uso, exceto em grandes tumores, ndo € justificado quando
nado se faz aembolizacdo (custos/riscos), ja que a TC serve-se melhor para avaliar a extensdo tumoral.

Quanto a hidpsia, na suspeita de ANJ, deve ser proscrita pelo sangramento que pode proporcionar, sendo s
realizada como excisional no ato operatorio.

Existem varias classificacdes proposta para estadiamento do ANJ, sendo uma das mais utilizadas a de Ugo Fisch
(1983), a qual prevé 4 classes de tumores ao diagndstico:

-I: Limitados ao sitio de origem, em nivel de forame esfenopalatino e podendo estender-se para nasofaringe e
cavidade nasal, sem destruicéo dssea

-II: Invadem fossa pterigomaxilar e/ou seios maxilares, etmoidais ou esfenoidal, com destruicéo 6ssea.
-1l Invadem fossainfratemporal extracranialmente ou Orbita e/ou regido paraselar, lateral ap seio cavernoso.
-IV: Invasdo massiva extradural ou de seio cavernoso, regido do quiasma 6ptico ou fossa pituitaria.

O tratamento cirdrgico deste tumor parece ser a abordagem mais adequada e ldgica, porém devido a grande
morbidade e mortalidade que este pode causar, particularmente na excisdo de grandes tumores, outras terapias tem sido
sugeridas. Segundo Rice, exitem algumas contra-indicacBes para a cirurgia: pacientes com risco cirlrgico alto; tumores
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recorrentes refrat&rios a outras excisfes; envolvimento de estruturas vitais ( carétida, quiasma Optico). Também
pacientes que ndo querem ser operados podem ser enquadrados neste grupo.

Radioterapia tem sido utilizada, com doses recomendadas entre 35-45 Gy, com alguns bons resultados. Seu uso €
bastante controverso; em alguns centros € a terapia de escolha e em outros reservada para tumores avangados com
extensdo intracraniana, e ainda em alguns exclusivamente para tumores recorrentes inoperaveis. Uma dose de 30 Gy em
3 semanas induz a trombose, fibrose e regressdo do tumor. Na maioria dos relatos comparativos obtém-se cura
semelhante a cirurgia (aproximadamente 80%). Também, segundo Cummings, que comparou 0s riscos da cirurgia e da
radioterapia, a incidéncia de complicacdes severas é a mesma para as duas modalidades. Entretanto, em longo prazo, a
radioterapia pode ter algumas complicagdes (como inducdo radiol6gica de transformacdo maligna (?), aparecimento de
sarcoma no campo que sofreu radiacdo, formacdo de catarata, perda auditiva, disfuncdo tubéria e insuficiéncia pituitéria),
preferindo-se, entdo, o procedimento cirdrgico pela maioria dos autores.

Outras propostas de terapia primaria incluem a hormonioterapia, embolizacdo e quimioterapia (doxorubicin,
vincristina, dactinomycin e ciclofosfamida), sendo reservadas mais para casos refratérios. Estrogénio tem sido usado por
alguns autores, e parece ser mais efetivo como tratamento pré-operatério, ja que diminui o tamanho do tumor. N&o é
muito utilizado, porém, pelo seus efeitos feminilizantes. Tratamento com blogueadores androgénicos (flutamide,125mg
4x dia vo por 3 semanas), também diminuem o tamanho dos tumores em até 44%, e sdo usados em pré-operatorio. O
efeito colateral mais comum é a ginecomastia, que desaparece apos a suspensdo da droga. Futuros tratamentos incluem o
uso de inibidores de fator de crescimento angiogénico.

A cirurgia é o tratamento de escolha para o NAJ, embora tecnicamente dificil. Atualmente, com o
desenvolvimento da arteriografia seletiva e embolizagdo intra-arterial foi possivel reduzir-se consideravelmente o
sangramento intraoperatorio, permitindo acessos cirdrgicos mais restritos e conservadores. Os acessos externos
(paralateronasal) e mesmo o “degloving” médio-facil e o Denker, tem sido raramente utilizados em nosso servico. A
grande maioria dos tumores tém sido ressecados através de uma via transmaxilar alargada.

A cirurgia consiste na incisdo do sulco gengivo-labial, com exposicdo ampla da parede anterior do seio maxilar.
Toda sua parede anterior é removida até os limites do antro maxilar. Entdo, remove-se amplamente sua parede medial,
posterior e lateral, de acordo com a extenséo do tumor. Deste modo, consegue-se exposi¢cao do tumor desde a cavidade
nasal, nasofaringe, fossa pterigopalatina e infratemporal e seio esfenoidal. Neste momento, inicia-se o0 descolamento do
tumor junto as paredes Gsseas, com auxilio de um descolador, da porcao lateral para media e superior para inferior. O
descolamento é completado com disseccdo digital, procurando-se sempre as inser¢des do tumor junto as paredes 0sseas.
A persisténcia do sangramento sugere tumor remanescente, e um estudo detalhado com tomografia € necessério para que
Se possa procurar e remover cada uma das projegdes do tumor. As projecBes para fossa pterigoide e espaco parafaringeo
tendem a ser mais dificil remoc&o através dessa via, assim como as extensdes para o apice orbitario e fossa craniana.

Em ANJ com acometimento intracraniano, normalmente € possivel remocdo deste através de abordagem
transfacia (paralateronasal, “degloving” ou transmaxilar alargada). Em casos raros, mas principamente em recidivas,
pode existir grande aderéncia com a meninge ou mesmo invasao e transposicao da mesma. Nesses pacientes, as condutas
s80 controversas. Em nosso servigo, preconizamos a resseccéo combinada intra e extra-craniana. Quando existe invaséo
importante de seio cavernoso optamos por resseccao parcial e complementacéo com radio e hormonioterapia.

A observacdo do tumor residual também tem se mostrado adequada, pois pode permanecer assintomatico ou
mesmo regredir devido a desvacularizagdo. Deste modo, devemos considerar a morbidade do procedimento com relagéo
a permanéncia do tumor residual ou recorrente.

Atualmente, a cirurgia endonasal tem sido considerada uma opcgao efetiva na exérese de nasoangiofibromas de
pequeno-médio tamanho. Em geral, ndo esta indicada quando ha envolvimento extenso da fossa infratemporal e do seio
cavernoso, onde as vias externas sdo mais apropriadas. Para cirurgia endonasal a embolizacdo prévia do tumor também
esta indicada, ja que se faz necessario um bom controle de sangramento intra-operatrio. As vantagens da cirurgia
endonasal seriam: visdo ampliada e por multiplos angulos do tumor e das estruturas adjacentes; auséncia de incisdes em
pele e submucosa, manipulagdo de tecidos moles da porgéo anterior da parede da maxila, remoc&o de 0sso e osteoctomias
faciais (que podem influir no crescimento facial).

b. Hemangiomas
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S0 os tumores benignos mais comuns dainfancia. Atualmente consideradas mais como anomalias congénitas ou
malformacfes vasculares ou hamartomas do que verdadei ras neoplasias.

De forma geral, os hemangiomas da cavidade nasal s&o relativamente comuns, constituindo aproximadamente
20% de todas neoplasias benignas da cavidade nasal. Em geral cursa com sangramento (80%) ou obstrucéo nasal (30%).
Muitas dessas lesdes ocorrem na mucosa do septo nasal anterior. Elas podem secundariamente adentrar ao 0sso, por
erosdo cortical. Entretanto, hemangiomas intradsseos sdo extremamente raros. Na cavidade nasal sua etiologia €
desconhecida (congénita?). Com freqliéncia, grande niimero dos casos tem histéria de trauma nasal prévio (“hemangioma
de septo”: considerado resposta hiperplasica). Sdo quatro vezes mais freqientes em mulheres que em homens e
geralmente acometem individuos adultos jovens.

As lesbes so geralmente assintomaticas e sua extirpacdo esta indicada somente por sangramento ou desconforto
significante. Os hemangiomas, apesar de mais fregientemente acometerem somente a mucosa, podem ocorrer na por¢éo
Ossea do tracto nasosinusal, onde, tipicamente, aparecem como uma rarefacdo em radiografias simples, embora possam
setornar escleréticos quando maduros.

Os hemangiomas de mucosa podem ser de dificil diagndstico diferencial com muitos erros diagndsticos. polipos
inflamatdrios, papilomas ou granuloma piogénico (subtipo?). Nessa forma polip6ide, os hemangiomas sao facilmente
tratados com exérese cirlrgica.

Com excecdon aos peguenos hemangiomas de septo, o0 tratamento deve ser sempre postergado devido a historia
natural de regressdo. Entretanto algumas condigdes predispfem a realizacdo de procedimentos. volume, ulceracdo,
infeccdo secundéria e sangramentos. Deve-se ter em mente que antes da resseccdo é necessario a redizacdo de
angiografia e embolizacdo seletiva com o objetivo de diminuir o sangramento intraoperatorio. Outros tratamentos
utilizados séo 0 uso de corticdides, LASER (Y ag) e recentemente interferon alfa2a.

Quando acometem extensamente a mucosa, S840 mais comumente vistos na porcao anterior do septo e, as vezes,
se associam com doenca de Rendu-Osler-Weber. Em vigéncia dessa associagcdo, 0 paciente evolui com epistaxes de
dificil controle. O tratamento requer septodermatoplastia, com excisdo da mucosa septal envolvida e reconstrugdo da
mesma com enxerto dérmico. A remocdo de toda a mucosa envolvida € comumente impossivel, o que resulta em
recorréncia do hemangioma nas margens de resseccao.

No caso de tumores intradsseos (como de vomer), que em geral tem um aspecto trabecular, visto no septo durante
TC, podem ser usadas cirurgias agressivas para que se permita boa visualizagdo do tumor e controle do sangramento.

¢. Hemangiopericitoma

Tumores intermedidrios, em gera com comportamento maligno, entretanto podendo ser considerados benignos
em alguns casos. Sao originario dos pericitos, células com poder contrétil, sem miofibrilas, que ficam nas paredes de
todos os capilares. Histologicamente é dificil diferenciar suas formas, sendo utilizados parémetros como o grau de
mitoses, entre outros, na tentativa de classificdlos em benignos, “boderline” ou malignos, és vezes sem sucesso. Os
mel hores indicadores para diferencia-los sdo ainfiltragdo agressiva, recorréncia e metastases a distancia (TC e RNM).

Ocorrem em qualquer idade (pico entre 30-50 anos) e qualquer local do corpo, principa mente em retroperitoneo
e extremidades. Na face, tipicamente ocorrem em nariz (82%), mas pode envolver os seios. O comportamento clinico
pode variar consideravelmente de uma massa de crescimento lento até infiltragdes agressivas. Aparenta lesdo polipéide,
cinza ou avermelhada, s descoberta apos bidpsia. Causam epistaxes, obstrucdo, dor facial, hipoestesia infraorbital,
epifora e proptose.

O tratamento € cirlrgico. S8o localmente agressivos com grande recorréncia, devendo-se tomar grandes cuidados
guanto a margem cirdrgica, sendo inadequado considerar curado mesmo apds 5 anos sem recidiva. A radioterapia é usada
para tumores irressecaveis ou como adjuvantes ao tratamento cirudrgico.

d. Linfangiomas

Anomalias raras do desenvolvimento do sistema linfatico. Mais de 80% ocorrem até 3 anos. Alguns podem ter
causa adquirida (infecgdes, trauma, iatrogénica). Mais comuns em cavidade oral, |dbios e lingua. Dificilmente ocorrem
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no nariz, sendo mais freqiiente o tipo cavernoso, cursando com aumento de massa e obstrucdo nasal. A exérese é
necessaria quando h& sintomas importantes. Podem ter regressao.

2 —Neur ogénicos
a. Meningioma

L ocalizam-se nos seios paranasais geralmente oriundos de “Meningiomas Intracranianos’, que se propagam por
invasdo dos seios ou Orbita em extensdo direta de sua origem intracraniana. Raramente, podem se desenvolver
primariamente do nariz e seios, através de “Meningiomas Extracranianos’ que se originam de células de tecido ectopico
da aracnoide, ao longo das bainhas dos nervos cranianos (uso de microscopia eletrénica para identificacao). Os seios
mais afetados sdo em ordem decrescente de acometimento, frontal, maxilar e etméides. A excisdo cirdrgica € a Unica
forma definitiva de tratamento. No planegjamento é essencial saber se ha acometimento intracraniano para escolha da
melhor abordagem cirdrgica (viafacial ou craniofacial). Radioterapia pode ser efetiva para estabilizar lesdes inoperévels.

b. Neuroma (Neurilemoma, Schwanoma):

O mais comum dos tumores neurogénicos, originados das células de Schwann e presentes como uma massa
solitéria e encapsulada. N&o é comum ocorrer transformacdo maligna. As vezes associados a neurofibromatose tipo |1.
Podem originar de qualquer nervo desta regido, com excegdo do nervo olfatério. Aproximadamente 25% dos
schwanomas ocorrem em cabeca e pescoco, sendo que raramente acometem nariz e seios paranasais (6% dos tumores de
bainha nervosa de cabeca e pescogo), surgindo mais na érea nasoetmoidal. O tratamento consiste da resseccdo cirlrgica
dos tumores.

c. Neurofibroma:

Ocorrem desde a infancia associados com a doenca de Von Recklinghausen (neurofibromatose tipo | - DVR) em
50% dos casos. Geralmente cutaneos, sao compostos pela proliferacdo de elementos dos nervos periféricos e estroma de
tecido conectivo. Apresentam-se como tumores multiplos e ndo encapsulados, havendo possibilidade de transformacéo
sarcomatosa (neurofibrosarcoma em 6-16% de DV R). Podem ocorrer de formaisolada, em geral entre a 5° e 6° décadas
com malignizacdo em 2-3%. Realiza-se exérese completa. Quando multiplos sb por estética ou suspeita de malignizacéo.

d. Paragangliomas nasosinusais

Surgem de peguenos nddulos associados a ganglios autondmicos periféricos, com origem em células da crista
neural. S&0 mais comuns a partir do vago, glossofarigeo, seio carotideo (quemodectoma), bulbo da jugular, plexo
timpanico, 6rbita e nariz. Podem ser funcionantes ou néo.

Sd0 extremamente raros no trato nasossinusal (cerca de 10 casos relatados). Sua origem exata € controversa.
Sugere-se que exista tecido paragangliémico proximo a artéria maxilar na fossa pterigopalatina ou tenha origem no
ganglio nodoso. Crescem na parede lateral e cursam com epistaxe, obstrucéo, descarga nasal e, por vezes, massa facial.
Eventualmente podem apresentar comportamento maligno. A conduta € cirlrgica, entretanto devido a localizagéo,
existem dificuldades para extirpacdo completa, sendo a radioterapia adjuvante em alguns casos.

3 —Esqueléticos

Incluem-se neste grande grupo heterogéneo, tipos embrionérios (Cordoma), Cartilaginosos (Condroma), Lesdes
de Céulas gigantes (Tumor de Céulas Gigantes, Querubismo), Osseas propriamente (Osteoma, Osteoblastoma benigno)
e LesBes fibro-6sseas (Displasia fibrosa, Fibroma ossificante e suas variantes, Fibroma desmopléastico, Fibroma
condromixéide, Fibromixoma, Fibroma odontogénico, Fibroma amelobléstico entre outros). Os odontogénicos
(ameloblastoma em especial) estao separados neste semindrio.

a. Cordoma
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Raro tumor Gsseo embriondrio, provavelmente originario dos remanescentes da notocorda primitiva. Um tergo
dos mesmos ocorrem na base do crénio (clivus). Correspondem a apenas 0,2% dos tumores nasofaringeos. A diplopiaé o
sintoma mais frequiente, seguido pela cefal éia fronto-occipital, alteragdes de campo visual e obstrugéo nasal. Seu pico de
incidéncia ocorre na terceira e quarta décadas de vida, com pegueno predominio da incidéncia em homens. Ao exame,
pode ser visualizada massa em rinofaringe, recoberta por mucosa normal, com destruicdo 6ssea. Dependendo de sua
localizacdo, aresseccéo completa de um cordoma de base de crénio é praticamente impossivel, tornando bastante pobre o
progndstico desses pacientes.

b. Condromas

Podem desenvolver-se em qualquer local do trato nasossinusal e nasofaringe. Apresenta um crescimento lento e
indolor, raramente cursando com obstrucdo, sendo, em geral, descobertos por acaso. Consistem de I6bulos de cartilagem
hialina bem diferenciada. Por vezes sdo confundidos com cordomas, mas provavelmente sdo originarios de células
osteogéni cas embriondrias e ndo de notocorda.

Estes tumores sao geralmente subestimados em sua agressividade, pois a diferenciacdo entre benignos e malignos
destas linhagens de tumores é “incompl etamente definida’, em especial com condrosarcomas bem diferenciados. Devido
a esta histologia incerta, as ressecgdes devem ser mais agressivas do gque para osteomas e consideragdes devem ser dadas
paraum tratamento radical de acordo com o comportamento tumoral (se ocorrer recidiva).

¢. Tumor de células Gigantes (Osteoclastomas)- TCG

Confundido com granuloma reparativo (GCG) e tumor marrom, apesar destes conterem menos células gigantes.
S0 localmente agressivos, levando a destruicdo do 0sso e deslocamento do contelido orbitario. Geralmente epifisarios de
membros, na face surgem mais em jovens no seio maxilar e esfendide. Realiza-se completa excisdo para evitar recidiva
(freqliente). Nem sempre respondem a radioterapia, reservada para tumores irressecaveis.

d. Osteoma

S80 os tumores mais freqlientes da cavidade nasal e paranasal, sendo benignos, de crescimento lento e
encontrados gquase que exclusivamente em cabega e pescogo, mais freqlientemente em mandibula. No trato nasossinusal,
aparecem em ordem de frequiéncia, acometendo os seios frontal (principalmente), etmoidal e, mais raramente, maxilar e
esfendide.

Sua etiologia e sua incidéncia sdo desconhecidas. S&o formados de o0sso lamelar maduro e normalmente se
desenvolvem a partir da juncdo do osso endocondral e membranoso e sdo mais encontrados no complexo fronto-
etmoidal. Podem ser facilmente distinguidos do osso adjacente devido a sua aparéncia compacta e brilhante.
Histol ogicamente sdo subdivididos em: compactos (0sso lamelar denso), esponjosos e mistos.

E um tumor geralmente silencioso, com grande maioria dos pacientes assintoméaticos, sendo comum encontré-lo
acidentalmente em radiografias (presente em 1% dos pacientes que realizam radiografia dos seios da face). Podem
adquirir tamanhos consideraveis antes de causar sintomas, 0s quais ocorrem somente quando interferem com a drenagem
dos seios com oclusdo de seus 6stios, podendo gerar uma mucocele ou mucopiocele secundéria a esta obstrugdo. Outros
sintomas sd0 decorrentes da possibilidade de atingirem a dura mater ou quando levam a distorcdo de estruturas
adjacentes (p. ex. Orbita)

O tratamento é cirdrgico, entretanto somente opta-se pela resseccdo quando se justifica a existéncia de sintomas
associados ou por aspectos estéticos importantes. Ha descricdes do uso de endoscopia para exérese deste tumor através
de 2 incisbes em sobrancelhas (para endoscopio 30° e broca). Quando desenvolvem mucocele, realizam-se cirurgias de
drenagem e/ou obliteracdo do seio frontal.

Nos tumores em que ndo ha sintomatologia deve-se fazer seguimento com exames radiograficos a cada 1 ou 2
anos para acompanhar o crescimento.

e. Displasia fibrosa (DF)
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N&o é uma neoplasia verdadeira, mas uma ateragdo da maturagdo 0ssea harmatomatosa (ossificagéo anormal).
Nesta entidade patolgica, 0 0sso normal é substituido por tecido contendo colégeno, fibroblastos e quantidade variavel
de tecido ostedide. Os 0ssos da face sdo formados a partir de ossificagcdo intramembranosa, com deposi¢éo ostedide no
estroma desenvolvendo um osso fibroso, que apds a maturagao recebe deposicdo osteoblastica de osso lamelar. No caso,
esta maturacdo para no estégio de osso fibroso, ocorrendo em seguida proliferacdo da matriz fibrosa e deposicao
ostedide. Histologicamente tem conformag&o em “grafia chinesa’.

Pode ocorrer na forma monost6tica (acometimento de um 0sso - 75-80%), na qua a maxila (principalmente érea
de 1° molar) é o mais envolvido ocorrendo crescimento indolor da mesma; ou poliostética (mais de um osso do corpo). O
envolvimento dos demais ossos da face e do cranio pode ocorrer, tornando a manipulagéo da massa mais dificil. Quando
poliostética unilateral associada com puberdade precoce e maculas melandticas cutaneas chama-se Sd. McCune-Albright.
Pode também estar relacionada a Sd. de Alport.

A doenca normalmente se inicia nas primeiras duas décadas de vida, apresenta evolucdo lenta e tende a se
estabilizar na idade adulta Resulta em deformidades faciais unilaterais e pode levar a aobstrucdo nasal.
Radi ograficamente apresenta margens difusas e aspecto “vidro fosco”. Entretanto o tipo juvenil agressivo esta associado
alesdes rapidamente destrutivas e refratérias a tratamento.

A excisdo cirlrgica ndo esta indicada, a menos que se tenha problemas estéticos ou funcionais secundarios a
lesdo, pois geralmente costumarecorrer. A radioterapiando tem efeito no tratamento dessa doenca.

Recentemente tem sido utilizado o difosfonato de pamidronato como tratamento clinico. Este difosfonato de
segunda geracdo inibiria a reabsorcdo éssea (pela inibicdo dos ostoclastos) e impediria sua remodelacdo em tecido
fibroso. Os resultados sugerem que o pamidronato diminua a dor 0ssea, reduz a taxa de transformacéo éssea (medido
com marcadores bioquimicos) e melhore as lesdes radiol gicas, com poucos efeitos colaterais.

f. Fibroma Ossificante (FO)

Existem dificuldades para a diferenciacdo histolégica com displasia fibrosa, a qua é complementada pelos
aspectos clinicos e critérios radiolégicos. Originam-se de células mesenquimais primitivas do tecido conectivo
periodontal da mandibula. Histologicamente contém mais 0sso maduro e osteoblastos que a displasia, hum estroma
colagenoso.

Ocorrem em maxila ou mandibula de grupo de faixa etéria mais velha (30-40anos) e em mulheres, sendo as
lesBes solitarias e de crescimento lento, destruindo osso normal e produzindo assimetria facial. Apesar disso, podem
apresentar cardter mais agressivo, principamente em pacientes mais jovens (forma juvenil). Apresenta uma massa
esférica bem circunscrita. So detectadas radiologicamente por uma margem Ossea esclerética, evidente na resseccéo
cirtrgica.

Realiza-se excisdo e curetagem. Apresentam recidivas freqlientes, mesmo apds véarios anos, devendo os pacientes
ser seguidos com TC de controle anual. Em fibromas ossificantes altamente celularizados, com mitoses presentes, pode-
se confundir com osteossarcoma, resultando em um tratamento radical excessivo, pois também existe maior chance de
degeneracéo maligna.

g. Outrostumor es esquel éticos
- osteobl astoma benigno e osteoma ostedide
- cimentomas
- cimentoblastoma benigno
- fibroma
- fibroma desmopl astico
- fibroma condromixéide
- fibromixoma
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- fibroma odontogénico
- fibroma amel oblastico

- querubismo

C. ODONTOGENICOS

a. Ameloblastoma

Constitui apenas 1% dos tumores e cistos da mandibula. Cerca de 80% desses tumores acometem a mandibula e
apenas 20% a maxila. Quando apresenta envolvimento maxilar, o tumor mais freqlientemente se estende para fossa
pterigomaxilar, células etmoidais, demais seios da face e drbita. O pico de incidénciareside na terceira década de vidae,
menos comumente, na quarta. Devido a chance de recorréncia ap6s curetagem simples, o ameloblastoma da maxila deve
ser removido em bloco com boa margem cirurgica.

Constitui-se num tumor de origem epitelial odontogénico ou 6rgdo do esmalte, que pode ser localmente invasivo,
composto totalmente de tecidos moles. Alterna periodos de dorméncia com periodos de répido crescimento e esta
relacionado com dentes incrustados ou impactados em 17% dos casos. Existem varios tipos descritos, 0s principais sao:

Periférico (extradsseo): ocorre nos tecidos moles, sobre o0 0sso alveolar. Cresce da camada basal do epitélio ou
remanescentes da lamina dentéria. Ocorre mais entre a quarta e sexta década de vida e tem leve predilecdo pelo sexo
masculino. A mandibula é duas vezes mais afetada que a maxila. Radiologicamente é dificil encontrarmos alteracfes
visiveis a0 RX simples, ja que o tumor é constituido de partes moles. Algumas vezes, podemos encontrar eroséo da
superficie daregido alveolar. A CT da melhoresinformagdes sobre acometimento e extensdo do tumor. Por ser uma lesdo
relativamente inbcua, ndo invasiva e com pouca tendéncia a recidiva, é tratada com excisdo local acompanhada de
seguimento anual.

Central (intradsseo): pode ocorrer em qualquer faixa etéria, sendo que o pico de incidéncia se encontra entre 30-
40 anos. Também 80% acometem a mandibula e 75% estéo localizados na regido molar. Relacionados a cistos
dentigenos ou dente impactado (20% dos ameloblastomas). O crescimento € lento e causa expansdo da cortical 6ssea,
usualmente com erosdo através da mucosa. Raramente € doloroso. A reabsorcdo das raizes Osseas € um achado
relativamente comum. Radiologicamente, o tumor tem caracteristica cistica (bolhas de sabdo ou favo de mel)
multilobulada, especialmente nos casos avancados. Podemos encontrar também afinamento e abaulamento da cortex
Ossea.
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