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Introducao

A hiperplasia endotelial papilar intravascular - conhe-
cida como tumor de Masson - é uma entidade benigna
rara. Foi descrita pela primeira vez em 1923 por um
patologista francés sob o nome de hémangioendothéliome
végétant intravasculaire." Atualmente, é considerada uma
proliferacao intravascular reativa que se desenvolve no
limen de um vaso dilatado, um hematoma ou uma lesao
vascular preexistente.”?> Nenhuma degeneracdo maligna foi
relatada ainda. Apresentamos trés casos de tumor de Mas-
son no seio maxilar, todos tratados com cirurgia endoscopica
e inicialmente considerados potencialmente malignos. Uma
revisao da literatura de outros casos encontrados nos seios
paranasais da cavidade nasal é apresentada.
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Relatos de caso
Caso 1

Paciente do sexo masculino de 46 anos apresentou-se com
queixa de obstrucdo nasal esquerda e rinorreia hemorra-
gica ocasional por sete meses. Relatava estar sob terapia de
reposicao para hipotireoidismo. A endoscopia nasal revelou
um pequeno polipo no meato médio esquerdo. A tomografia
computadorizada (TC) e a ressonancia magnética (RM) mos-
traram o seio maxilar esquerdo preenchido por uma lesao
de tecido mole heterogénea (fig. 1A). A resseccao transna-
sal foi proposta revelando um tumor de tecido mole quase
avascular, sem fixacdao no seio maxilar e circundada por
mucosa inflamatoria. O curso pds-operatorio ndo apresentou
intercorréncias. A analise histolégica ndo mostrou sinais de
malignidade, e sim pontos de hiperplasia endotelial papilar
em hematoma organizado. O paciente permaneceu assinto-
matico, sem sinais endoscdpicos de recorréncia por 3 anos
apos a intervencao.

Caso 2

Paciente do sexo masculino de 76 anos atendido em con-
sulta varias vezes por epistaxe de repeticdo no lado direito
associada a rinorreia posterior e tosse por cinco meses.
Ele apresentava cardiopatia isquémica, hipertensao arte-
rial, colesterol elevado, gota, obesidade e tabagismo ativo
(30 macos/ano). A endoscopia nasal revelou uma lesao
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Figura1 (A) Paciente 1, corte coronal de TC sem contraste: preenchimento do seio maxilar esquerdo com espessamento do 0sso
circundante. Corte coronal de RM ponderado em T2: tumor heterogéneo em seio maxilar esquerdo com retencao de liquido. (B)
Paciente 2, corte coronal de TC sem contraste: preenchimento do seio maxilar direito com desmineralizacdo da parede internasos-
sinusal por compressao do tumor, estendendo-se as células etmoidais circunvizinhas e fossa nasal. Corte de ressonancia magnética
coronal ponderado em T2: tumor do seio maxilar direito no antro com retencao de liquido. (C) Paciente 3, corte coronal de TC
sem contraste: preenchimento parcial dos seios maxilares predominante a direita, com osso circundante intacto. Corte coronal de
ressonancia magnética ponderada em T2: tumor heterogéneo no seio do antro maxilar direito. Mucosa espessada no seio maxilar
esquerdo.

translicida arroxeada na cavidade nasal direita, emergindo com restricdo de difusdo parcial, associada a presenca de
do meato médio (fig. 2A). A TC e a RM confirmaram a fluido nas células etmoidais circundantes (fig. 1B). Apenas
presenca de lesdo heterogénea de tecido mole no inte- material hemorragico insuficiente para analise foi encon-
rior do seio maxilar estendendo-se até a cavidade nasal, trado na biopsia transnasal e uma resseccao diagndstica foi
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Figura 2

Paciente 2 (A) Visao endoscopica da fossa nasal direita antes da ressecgao: seta branca: tumor. Seta preta: septo nasal.

(B) Mesma visao apos a resseccao endoscopica total: deve-se observar a integridade da mucosa e do osso. Asterisco branco: parede
posterior do seio maxilar direito. Asterisco preto: concha média direita.

Figura 3

Paciente 2 (A), analise histologica mostrando mucosa respiratoria pendendo de uma hemorragia antiga e organizada

(detalhe) com evidéncia de reabsorcao ativa (sideréfagos). A seta indica o epitélio da superficie. (B) Ampliacdo maior mostrando
proliferacdo endotelial ndo atipica organizada na forma de uma rede labirintica e botdes papilares. Coloracdo H&E. Ampliacdo

original: A, 20x; B, 100x.

programada. O tumor nao estava inserido, fixada ou ade-
rido as estruturas circundantes, permitindo uma reseccao
facil e completa. As estruturas osseas e mucosa adjacentes
estavam intactas, sugerindo processo benigno (fig. 2B). A
analise histologica revelou alteracao polipoide da mucosa
respiratéria com focos de hiperplasia endotelial papilar
em hematoma em processo de organizacdo avancada, sem
malignidade (fig. 3). O seguimento pds-operatorio foi sim-
ples e o paciente permaneceu assintomatico do ponto de
vista rinoldgico. Entretanto, devido a uma tosse persistente
com hemoptise, foi feita uma tomografia computadorizada
de torax que demonstrou o que mais tarde foi confirmado
como um carcinoma pulmonar de pequenas células.

Caso 3

Paciente do sexo feminino de 33 anos apresentou-se com
rinorreia do lado direito havia varios anos, associada a
eventual pressao intraorbital ipsilateral e cefaleia. Rela-
tava histdrico de carcinoma ductal invasivo com metastases
para linfonodos e ossos, tratado com imunoquimioterapia
de manutencao. Clinicamente, constatou-se presenca de
secrecao amarelada no meato médio direito. A ressonan-
cia magnética mostrou lesdo tumoral heterogénea em seio
maxilar direito circundada por mucosa espessada. A TC con-
firmou o preenchimento subtotal do seio maxilar direito com
integridade do osso circundante (fig. 1C). A fim de esclare-
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Tabela 1 Resumo dos casos publicados de hiperplasia endotelial papilar intravascular nasal
Casos Sexo/ldade Localizacao Sintomas
Stevens 1988 M/21 Concha inferior direita Obstrucao nasal, hiposmia, rinorreia,
cefaleia frontal
Stern 1991 M/17 Seio maxilar direito, etmoide e Cefaleia frontal, dor no musculo
cavidade nasal bucinador, exoftalmia
Safneck 1995 F/36 Concha inferior direita Obstrucao nasal, sensacao de
plenitude na regiao do sulco
nasolabial
Lancaster 1998 F/67 Seio maxilar esquerdo e Obstrucao nasal, rinorreia
etmoide
Moon 2000 M/35 Etmoide esquerdo, seio Diminuicao da acuidade visual, ptose,
esfenoidal e sela exoftalmia, dores de cabeca
fronto-temporais
Lombardi 2008 M/26 Etmoide esquerdo e cavidade Obstrucao nasal, secrecao purulenta,
nasal dor orbital, epifora
Hooda 2008 F/45 Etmoide direito Epistaxe
Wang 2009 M/42 Seio maxilar esquerdo, Obstrucao nasal, rinorreia, epistaxe,
etmoide, seio frontal e cefaleia frontal
cavidade nasal
Tuna 2015 M/58 Etmoide esquerdo, esfenoide, Obstrucao nasal, epistaxe, exoftalmia
seio maxilar, cavidade nasal,
coana, fossa pterigopalatina e
orbita
Al-Qahtani 2016 F/33 Pansinusal direito Obstrucao nasal, epistaxe, rinorreia,
anosmia, cefaleia frontal, exoftalmia
Presente caso 1 M/46 Seio maxilar esquerdo Obstrucao nasal, rinorreia serosa com
sangue
Presente caso 2 M/76 Seio maxilar direito e cavidade Epistaxe, rinorreia
nasal
Presente caso 3 F/33 Seio maxilar direito Rinorreia, pressao orbital, cefaleia

cer uma possivel metastase sinusal, foi indicada a resseccao
endoscopica transnasal. A biopsia revelou a presenca de
uma lesao tumoral escura envolvida por muco sem qual-
quer infiltracao para a mucosa circundante. O seguimento
pos-operatorio ocorreu sem intercorréncias. A histologia
mostrou multiplas alteracdes fibrohemorragicas compativeis
com tumor de Masson, sem malignidade.

Discussao

O tumor de Masson é uma entidade rara que pode ser desco-
nhecida para muitos especialistas. Ele mimetiza uma lesao
maligna ao exame clinico, endoscopico, mas especialmente
radiologico. Desde sua primeira descricao em 1923, foram
relatados casos afetando quase todas as partes do corpo
humano, com poucos relatos na area nasossinusal. Na mai-
oria das vezes, os sintomas sao inespecificos e relacionados
ao 6rgao afetado, principalmente com o aparecimento de
um nodulo ou sangramento, raramente associado a dor. A
avaliacao radiologica e as biopsias costumam sugerir malig-
nidade. De acordo com uma das maiores séries relatadas,
esse tumor é frequentemente subcutaneo e dérmico, com
predilecao pelas regides de cabeca e pescoco, digital e
tronco.? Também foram descritos casos no figado, na orbita,
intramuscular, cavidade oral e intracranianos. Que seja de
nosso conhecimento, apenas 10 casos, antes dos relatados

aqui, estavam relacionados aos seios paranasais ou cavidade
nasal.>"'? Uma revisdo da literatura existente sobre o assunto
esta resumida na tabela 1. A proporcao de homens versus
mulheres é de 1,6:1 e a média de idade de apresentacdo
€ de 41 & 16 anos. Os sintomas sao os de qualquer doenca
nasossinusal e nao apresentam especificidade.

A correlacédo clinico-histolégica é importante no trata-
mento dessa lesdo. Em nossa experiéncia, quanto maior a
suspeita clinica, maiores sdo as chances de coincidir com
o diagnéstico histolégico adequado. Permanece a suposicao
de que o tumor de Masson nos seios paranasais seja menos
raro do que o relatado, devido a baixa suspeita clinica
e a falta de comunicacdo entre o cirurgido e o patolo-
gista. Fenomeno semelhante foi observado recentemente
com os hamartomas das fendas olfatorias (REAH, do inglés
respiratory epithelial adenomatoid hamartoma),'® para o
qual a mencao da entidade no diagnodstico diferencial cli-
nico dirigido ao patologista aumenta o nimero de casos
encontrados.

O aspecto endoscopico durante a resseccao também
deve levar o cirurgiao a solicitar especificamente a pesquisa
de hiperplasia endotelial papilar intravascular. Nos trés
casos aqui apresentados, o aspecto era avascular, sem
o acompanhamento esperado de sangramento. A lesao
parecia pouco vascularizada e facil de ressecar. Foi ainda
surpreendente para o cirurgiao que os tumores nao apre-
sentassem um ponto de fixacdo ou insercao verdadeira e
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uma mucosa intacta, semelhante ao que se observa na
remocao de uma bola fungica.

Radiologicamente, os trés casos apresentavam-se de
forma semelhante, com uma lesdao tumoral heterogénea
sugerindo malignidade ou pelo menos um processo soélido e
tecidual. O diagnéstico diferencial para os trés casos foi de
um polipo inflamatoério, papiloma invertido, linfoma, ade-
nocarcinoma, carcinoma espinocelular ou metastase. Com
base nesses trés casos, ¢ dificil estimar até que ponto a
radiologia possa suspeitar dessa rara lesao especifica. Por
outro lado, é evidente que a RM adiciona um valor pré-
-operatorio nos casos de opacidade unilateral descoberta
na TC. Também ¢ impressionante ver a semelhanca das trés
lesdes apresentadas na ressonancia magnética e dos casos
relatados na literatura, a ponto de levantarmos a questao
de se o diagnostico ja nao poderia ser suspeitado com base
na ressonancia magnética.

Histologicamente, o tumor de Masson deve ser diferen-
ciado do angiossarcoma.™ A andlise histoldgica mostrou
hematoma organizado associado a proliferacao endotelial
intraluminal n&o atipica, caracteristica de hiperplasia endo-
telial papilar intravascular. O diagnéstico correto permitira
um tratamento adequado, que consiste em resseccao com-
pleta, evitando assim um tratamento excessivo. Em nossa
modesta série, dois pacientes apresentaram quadro oncol6-
gico, o que levanta a questdo de uma simples coincidéncia
ou de um potencial cofator no desenvolvimento do tumor de
Masson. A literatura, com base no pequeno nimero de casos
relatados, ndo consegue responder a essa questao.

Conclusao

Sao apresentados trés novos casos de hiperplasia endote-
lial papilar intravascular do seio maxilar. As caracteristicas
endoscopicas, radiologicas e histopatoldgicas sao discutidas.
Esses sao 0 6°, 7° e 8° casos de acometimento do seio maxilar
relatados na literatura. Devido a sua apresentacéao clinica e
radioldgica, o tumor de Masson é frequentemente confun-
dido com uma doenca maligna e apenas a analise histologica
pode confirmar o diagnostico benigno. O tratamento defini-
tivo é a resseccao completa da lesao.
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