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COM INVASAO DAS FOSSAS CRANIANAS ANTERIOR E MEDIA
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O fibroma nasofaringeo juvenil é um tumor relativamente raro na pato-
logia otorrinolaringolégica. Sua ocorréncia oscila entre um e dois casos,
em meédia, por ano, nos maiores servicos especializados do mundo 3, 4 8, 11, 15
Harma 12, na Finlandia, calcula a existéncia de um fibroma nasofaringeo
juvenil para cada 6.000 pacientes com afeccbes otorrinolaringolégicas. Con-
trariamente a éstes dados, verificados pela maioria dos autores, Acuha?, no
Meéxico, observou 70 casos de fibroma nasofaringeo durante apenas 6 anos.

O fibroma nasofaringeo juvenil constitui entidade patologica extrema-
mente curiosa, sendo duvidosa sua classificacdo entre as verdadeiras neo-
plasias em virtude de certas peculiaridades, que serdo discutidas mais adiante.
Trata-se de tumor de natureza benigna e nao infiltrativo, que inicia seu
crescimento nos planos profundos (fascia basal) da nasofaringe ou das
coanas® e se propaga as estruturas vizinhas, comprimindo-as sem, contudo,
infiltra-las. Embora nao possua capsula envolvente que o delimite dos te-
cidos adjancentes, o fibroma nasofaringeo ndo os invade, destruindo-os por
erosio ou deformando-os por efeito da expans@o continua. Assim, as fos-
sas nasais, os seios maxilar, etmoidal e esfenoidal, ou mesmo a orofaringe,
sdo progressivamente preenchidos e destruidos pela massa tumoral. No en-
tanto, é excepcional que o fibroma nasofaringeo ultrapasse os limites da
base do cranio 5.

Recentemente tivemos o ensejo de observar um fibroma nasofaringeo
juvenil com crescimento para o interior das fossas cranianas anterior e
média. Durante todo o tempo de atividade dos Departamentos de Otorrino-
laringologia e de Neurologia desta Faculdade foi o Unico caso em que tal
fato ocorreu, embora o nimero de fibromas nasofaringeos aqui observados
atinja a casa dos quarenta 16,

Departamento de Neurologia da Faculdade de Medicina da Universidade de Sio
Paulo (Prof. Adherbal Tolosa): * Neurocirurgido; ** Estagiario; *** Patologista;
**++ Professor de Disciplina de Neurocirurgia.



FIBROMA NASOFARINGEO JUVENIL 341

OBSERVACAO

J.E.A., 15 anos de idade, sexo masculino, coér branca, registro H.C. 810103.
O paciente foi admitido em 25-8-1966 com histéria iniciada hd um ano e meio,
caracterizada por dores ao nivel da regifo orbitaria direita, perda sangiiinea fre-
qiiente pela narina do mesmo lado e protusdo do globo ocular direito. Estes sin-
tomas e sinais foram se agravando lentamente, de modo particular as epistaxes,
que se tornaram copiosas e quase continuas. Nos antecedentes pessoais e fami-
liares do paciente nada foi encontrado que pudesse estar relacionado com a moléstia
atual. HEzxzame clinico-neurolégico — Pressdo arterial 120 X 80; pulso 80/min;
temperatura 36,5°C. Bom estado geral; mucosas coradas; ganglios néo palpados;
pélos axilares e pubianos com distribuicio peculiar ao sexo e caracteres sexuais
secundarios normalmente desenvolvidos para a idade. Segmento cefdlico: protusdo
acentuada do globo ocular direito, ndo sendo observados edema, engurgitamento
venoso, sopros ou frémitos em téda a regifo orbitdria. Fundos oculares normais.
Exame rinoscépico: tumoracdo avermelhada de superficie irregular visivel na me-
tade posterior da fossa nasal direita, empurrando o septo para o lado oposto; o
tumor apresenta consisténcia fibrosa e sangra abundantemente ao mais leve toque.
O exame dos demais aparelhos nada mostrou de anormal, inclusive do ponto de
vista neurolégico. Exames complementares — Craniogramas: aumento da densi-
dade ao nivel dos andares médio e anterior, notando-se, no perfil, formacdo densa
fazendo saliéncia acima do plano esfenoidal; a cavidade orbitaria direita apresenta
diametros aumentados e aspecto irregular do assoalho; abaulamento da fossa nasal
direita com desvio acentuado do septo nasal para o lado cposto (fig. 1 A e B).
Pneumencefalografia fraccionada: reducio das dimensbes das cisternas infundibular
e optoquiasmatica provocada por imagem tumoral intracranizcna de projecdo o6rbito-
esfenoidal (fig. 1 C). Cardtido-angiografia direita: elevacdo discreta do segmento
inicial da artéria cerebral média e desvio para trds do sifdo carotideo; a artéria
maxilar interna é bem vizivel e se dirige para a tumoracido (fig. 1 D). Eletrencefa-
lograma: moderada assimetria da atividade elétrica entre os hemisférios cerebrais,
com menor amplitude e presenca de ondas teta em proporcdo relativamente elevada
no hemisfério cerebral direito. I17-cetosterdides na wurina de 24 horas: 10,9 mg.
17-hidroxiesterdides na uring de 24 horas: 8,2 mg.

Em virtude da auséncia de sinais de hiperestrogenismo, tanto clinicos como
laboratoriais, foi feita biopsia do tumor nasal para a confirmacdo de um possivel
fibroma nasofaringeo juvenil; a primeira tentativa, porém, revelou processo infla-
matério cronico inespecifico. Uma segunda biopsia, feita alguns dias depois, reti-
rando tecido mais profundamente situado, mostrou tratar-se realmente de um
angiofibroma.

Como o tumor, em sua porcdo intracraniana, apresentasse relacfes intimas
com a artéria cardtida interna, decidiu-se iniciar sua excisdo mediante cranio-
tomia osteoplastica frontotemporal direita. Esta operacdo foi realizada em 28-11-
-1966, observando-se grande abaulamento da fossa craniana anterior, predominan-
temente no lado direito, que se continuava em direcio a fossa craniana média
direita. N&o havia solucio de continuidade da tabua oO6ssea em local algum,
porém esta se encontrava tdo fina que a coloracdo vermelho-escura do tumor
era bem visivel através dela. Com o auxilio de pinca anatémica a tabua interna
foi facilmente aberta e, ampliando-se éste orificio, procedeu-se & curetagem de
téda a massa tumoral accessivel. Tratava-se de material mole e fridvel, havendo,
contudo, pequenas &reas de consisténcia muito dura; o sangramento era intenso
e de dificil contensdio. O tumor preenchia os seios maxilar, etmoidal e, parcial-
mente, o esfenoidal do lado direito, propagando-se para o lado oposto através
dos seios esfenoidal e etmoidal. Toéda a porcdo que se projetava para o interior
do cranio foi retirada, sendo feita ulteriormente cuidadosa hemostasia com termo-
cautério e “gel-foam”. O pés-operatério decorreu sem complicacdes.

Uma semana depois o paciente foi novamente operado no Departamento de
Otorrinolaringologia, sendo feita exérese do restante da neoplasia por via trans-
maxilar. O aspecto do tumor era o mesmo verificado durante a primeira inter-
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Fig. 1 — Caso J.E.A. Em A e B craniogramas mostrando wvolumoso tumor com
densidade de partes moles, fazendo saliéncia acima do plano esfenoidal; a cavidade
orbitdria direita estd com os didmetros alargados e apresenta aspecto irregular do
assoalho; abaulamento da fossa nasal direita com desvio do septo para a esquerda.
Em C, pneumencefalografia fracionada mostrando reducdo das cisternas infudibular
e optoquiasmdtica. Em D, carétido-angiografia direita mostrando desvio do sifdo
carotideo para trds e participacdo da artéria maxilar interna na circulacdo do tumor.

vencéo, confirmando-se seu cariater ndo infiltrativo, pois em téda a periferia o
pano de clivagem era muito nitido. A neoplasia ocupava inteiramente os seios
maxilar e etmoidal direitos, invadindo a fossa nasal e empurrando o septo para
a esquerda e a parede infra-orbitdria para cima; o cavum estava também quase
totalmente ocupado pelo tumor. A zona de origem do processo nio foi identificada.
A massa tumoral foi totalmente retirada, sendo a hemostasia feita com facilidade,
usando-se termocautério e “gel-foam”. O poés-operatério também desta vez decorreu
sem qualquer complicacéo.

O exame histopatolégico do material obtido nas duas operacdes suscitou contro-
vérsia, pois os cortes, examinados por diferentes especialistas, levaram aos diagnoés-
ticos de angiofibroma e de sarcoma osteogénico. No entanto, o exame de maior
nimero de fragmentos do tumor, associado ao quadro clinico e & observacdo ecirur-
gica de que o processo ndo era infiltrativo, permitiram o diagndstico definitivo de

fibroma mnasofaringeo juvenil (fig. 2).

Ap6s o tratamento cirargico houve desaparecimento total da sintomatologia.
Um ano depois o paciente continuava assintomdatico, ndo tendo o0s exames rinoscé6-
pico e radiologico mostrado qualquer indicio de recidiva dc tumor.
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Fig. 2 — Caso J.E.A. Microfotografias da peca cirdrgica (coloracdo
H.E.): em A, revestimento epitelial e estroma do tumor, em B, com
maior aumento, vé-se a profundidade do estroma, mostrando metaplasia
ossea; em C, observa-se ainda a profundidade do estroma com tecido
conjuntivo frouxo e grande niumero de vasos capilares; em D, com gran-
de aumento, vé-se um aspecto particular da metaplasia 6ssea no estroma.

COMENTARIOS
Nenhum dos tumores benignos da nasofaringe é tdo tipico e conhecido
em suas peculiaridades como o fibroma juvenil3. Ocorre quase exclusiva-
mente em adolescentes do sexo masculino (entre os 10 e 20 anos), apresen-
tando tendéncia a regressdo espontdnea quando o individuo ultrapassa a
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puberdade. Os fibromas da nasofaringe descritos em criancas menores ou
em pacientes idosos, assim como em mulheres 10, 17, diferem muito no com-
portamento e nao devem, portanto, ser agrupados com o fibroma nasofarin-
geo genuino 3,17, Tais tumores deveriam ser classificados, na maioria dos
casos, como fibromas inespecificos, fibromas pediculados ou polipos vascula-
rizados 3.

A caracteristica mais curiosa do fibroma nasofaringeo juvenil é a ten-
déncia que apresenta de involuir espontineamente apdés a puberdade. Esta
peculiaridade, segundo Martens e Mac Pherson 4, relaciona éste tumor aos
granulomas da gravidez e piogénico e a carvuncula wuretral. Tal caracteris-
tica torna problematica a inclusao do fibroma nasofaringeo juvenil entre as
verdadeiras neoplasias benignas, devendo, isto sim, ser considerado uma
hiperplasia, reativa do tecido coldgeno, a qual sofreria involucio apés a ces-
sacdo de um possivel estimulo genético 3 5.

Martin e col. 15 realcaram a importédncia do fator hormonal na etiopato-
genia do fibroma nasofaringec juvenil. Estes autores observaram franca
involucdo déste tumor apdés o desenvolvimento pleno dos caracteres sexuais
secundarios, espontineamente ou acelerado com medicamentos; baseados
neste fato sugerem que a causa primaria desta afeccdo seja o déficit de
andrégenos ou o excesso de estrégenos. Lismonde e Lepage?3 aventaram
trés hipéteses etiopatogénicas: a) reacio periostica exacerbada em conse-
qiiéncia & irritacio cronica provocada por infeccdo das adendides; b) ano-
malias do desenvolvimento da hipéfise; c¢) disfuncdo timica. Osborn (cit.
por Berendes e col.3) considera o fibroma nasofaringeo como sendo uma
malformacdo de tecido eréctil de carater semelhante ao harmartoma. No
caso que ora apresentamos nao havia sinais clinicos de hiperestrogenismo e
a dosagem dos 17-ceto e oxiesterdides na urina de 24 horas revelou valores
normais. Portanto, em nosso paciente o fator hormonal parece ndo ter
atuado, pelo menos de maneira preponderante, no desencadeamento e na
manutencaoc do processo.

Do ponto de vista morfolégico o fibroma nasofaringeo juvenil asseme-
lha-se aos fibromas em geral. E constituido principalmente de tecido cola-
geno; muitas vézes, porém, ha producdo de escassa quantidade de fibras
colagenas, predominando os fibroblastos de conformacio variada e células
gigantes polinucleadas, consideradas como fibroblastos com varios ntcleos 3.
Nos fibromas nasofaringeos de evolucao mais longa sdo observados sinais
de regressao, que se seguem a oclusdes vasculares: degeneracbes mixomatosa,
hialina e esclerosa distribuidas em &reas mais ou menos extensas. Estes
sinais degenerativos se acentuam apés a hormonoterapia com andrégenos 8.
O componente vascular destas neoplasias é também importante: encontram-
se espacos vasculares numerosos com dimensdes variadas, sendo muito irre-
gulares na periferia do tumor. Observam-se freqilentemente lacunas veno-
sas com paredes delgadas, constituidas, em geral, apenas pelo endotélio;
estas lacunas sdo comprimidas pelos tecidos adjacentes, tomando o aspecto
de fendas. Em muitos campos do tumor pode ser observada proliferacio
vascular; nesses locais as células adquirem, por vézes, o aspecto de elemen-
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tos mesenquimatosos embrionarios, podendo levar & confusdao com processos
malignos se o exame se limitar a tais areas. Estas células indiferenciadas,
que constituem pequenos espessamentos das paredes vasculares, foram consi-
deradas como angioblastos por Harma 12, Em virtude de sua riqueza vas-
cular éste tumor é também chamado angiofibroma. Na periferia da neo-
plasia nao se encontra uma verdadeira capsula; é comum, no entanto, a
presenca de processo inflamatério cronico provocado pelas hemorragias fre-
qiientes. O tumor, durante seu crescimento, vai envolvendo os tecidos vizi-
nhos, sendo freqiientemente encontradas pequenas esquirulas Osseas em seu
interior. Os aspectos histolégicos descritos permitem interpretar as discre-
pancias nos diagnésticos histologicos do caso que relatamos. A primeira
biopsia foi feita muito superficialmente e apenas demonstrou o processo in-
flamatério cronico da periferia do tumor; casos semelhantes sdo referidos
por Correa e Limas5 Quanto ao diagnéstico de sarcoma osteogénico, feito
ap6és o exame do material retirado durante a exérese transmaxilar do tumor,
possivelmente éste foi sugerido por algumas areas da neoplasia que, como
ja assinalamos, podem apresentar aspecto indiferenciado. No entanto, a
maior parte do tumor se apresentava com caracteristicas histologicas de
benignidade, ndo havendo metastases nem infiltracdo dos tecidos adjacentes.

Quanto a sintomatologia, o fibroma nasofaringeo juvenil determina com
freqiiéncia o mesmo quadro apresentado por nosso paciente, acrescido, em
alguns casos, de obstrucao nasal e complicagdes infecciosas por bloqueio dos
seios paranasais. Quando éste fato ocorre pode surgir adenopatia satélite,
induzindo, as vézes, & suspeita de neoplasia maligna. Embora no caso aqui
relatado nao estivessem presentes os sinais de hiperestrogenismo, éstes sao
freqiientemente registrados.

O diagnoéstico é feito pelo estudo radiolégico do crinio e seios paranasais,
que permite localizar a massa tumoral, a qual se apresenta sempre como
imagem com densidade de partes moles. A angiografia pela carétida co-
mum, ou externa, permite observar a vascularizacdo do tumor pela artéria
maxilar interna, que geralmente se apresenta calibrosa3. No caso por nés
estudado o exame radiolégico do cranio, inclusive a pneumencefalografia
fraccionada, demonstrou claramente a invasio das fossas cranianas anterior
e média pela neoplasia. A dosagem dos 17-cetosterdides urinarios costuma
mostrar valores muitos baixos 15; em nosso paciente tal fato ndao foi obser-
vado. Carbonara e Salonna (cit. por Berender e col.3) estudaram a elimi-
nacao dos 17-cetosteréides, 11-oxiesteréides, esterdides fendlicos e da gonado-
tropina em doentes com fibroma nasofaringeo; somente encontraram alte-
racOes nitidas da gonadotropina, que se encontrava aumentada, deduzindo
que nesta afeccido ocorre atividade hipofisaria elevada com insuficiéncia go-
nadal. A biopsia deve ser indicada com reservas em virtude da natureza
altamente sangrante do tumor ?; no entanto ela poderd ser feita quando o
diagnéstico for duvidoso.

O diagnéstico diferencial deve ser estabelecido com o fibrossarcoma
(muitissimo raro); fibroma simples ou outros tumores nodulares da regidao
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e polipos indurados e vascularizados secundariamente3. Além disso devem
ser lembrados os osteomas e meningeomas nos rarissimos casos em que ©
processo invade a base do cranio.

A maioria dos autores advoga conduta cirdrgica precoce para o trata-
mento do fibroma nasofaringeo juvenil. A ligadura prévia da artéria car6-
tida externa é, muitas vézes, indicada para reduzir o sangramento durante
a exérese. A radioterapia é também considerada de utilidade como trata-
mento exclusivo, a fim de reduzir o volume da neoplasia antes da exérese
cirargica ou para a complementacdo desta quando a retirada do tumor néo
foi total. Alguns fibromas nasofaringeos sao, contudo, absolutamente insen-
siveis & radioterapia3. Quanto ao tratamento hormonal com andrégenos, a
maioria dos autores afirma que éste tem apenas efeito inibidor sbbre as
hemorragias e, talvez, também retarde o crescimento do tumor 2 3,7,18;
outros, contudo, o consideram totalmente inutil2.

Em relacdo ao prognostico, o fibroma nasofaringeo juvenil comporta-se
como neoplasia benigna, observando-se cura na grande maioria dos doentes
tratados com cirurgia radical 3 6.

RESUMO

O fibroma nasofaringeo juvenil é um dos tumores mais raramente en-
contrados e sua propagacido para o interior do cranio é excepcional. A etio-
patogenia desta afeccdo é discutida, ndo sendo considerada por muitos auto-
res uma verdadeira neoplasia benigna, mas sim uma hiperplasia reativa do
tecido colageno causada por estimulo genético ou hormonal.

Relatamos um caso de fibroma nasofaringeo juvenil em adolescente
masculino de 15 anos de idade, o qual se propagava para as fossas cranianas
anterior e média. O doente nfdo apresentava sinais clinicos ou laboratoriais
de hiperestrogenismo. Foi operado em dois tempos, sendo feita inicial-
mente exérese da porcdo intracraniana do tumor mediante craniotomia fron-
totemporal e, uma semana depois, o restante foi retirado por via transmaxilar.
Um ano apés o tratamento cirGirgico o paciente foi re-examinado, nio ha-
vendo sinais clinicos ou radiolégicos de recidiva do processo.

SUMMARY

Juvenile nasopharyngeal fibroma with involvement of the anterior
and middle cranial fossae: a case report.

The juvenile nasopharyngeal fibroma is one of the less frequently found
tumors and its propagation towards the skull cavity is very rare. The etio-
pathogeny of this process is controversial. Many authors do not consider
it a true beningn neoplasm, but a reactive hyperplasia of the collagen tissue
caused by a genetical or hormonal stimulus.
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A case of juvenile nasopharyngeal fibroma in a 15-year-old male is

reported. The tumor extended to the anterior and middle fossae. The
patient failed to show any clinical or laboratory sign of hyperestrogenism.
The operation was performed in two stages: firstly the removal of the
intracranial portion of the growth was performed through a fronto-temporal
craniotomy; one week later, the remaining was excised through a trasma-
xillar approach. One year after the surgical treatment the patient was
re-evaluated and no clinical or radiological signs of the tumor recurrence
were evidenced.
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