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Resumo

Os tumores nasossinusais sao patologias pouco freqiien-
tes na pratica clinica. Aproximadamente 0,8% de todos os
canceres humanos localizam-se nessa regido. Apesar de rara,
a neoplasia nasossinusal manifesta-se habitualmente através
de sintomas inespecificos e comuns a inimeras patologias
inflamatorias. Este estudo se propde a descrever uma série de
casos de tumores nasossinusais nao-epiteliais raros, incluindo
estesioneuroblastoma, granuloma central de células gigantes,
plasmocitoma extramedular, hemangiopericitoma sinonasal,
neurofibroma e fibroma cemento-ossificante, diagnosticados
no Hospital Geral de Fortaleza, SESA/SUS. Faz-se uma bre-
ve revisao de literatura de cada patologia, salientando-se a
necessidade do diagnoéstico anatomopatolégico preciso para
conducio adequada de cada caso.

Rare nasosinusal tumors: Case
series and literature review

Palavras-chave: cavidade nasal, neoplasia.
Keywords: nasal cavity, neoplasm.

Summary

Tumors of the nasal cavity and paranasal sinuses are unusual
pathologies found in clinical practice. Approximately 0.8% of
all human cancers are located in this area. Despite being rare,
nasosinusal neoplasms usually manifest through nonspecific
symptoms that are common to numerous inflammatory
pathologies. The aim of this study is to describe a series of
rare nasosinusal tumors, including esthesioneuroblastomas,
central giant cell granulomas, extramedullary plasmocytomas,
nasosinusal hemangiopericytomas, neurofibromas and
cemento-ossifying fibromas, diagnosed at the Fortaleza
General Hospital. We, hereby, briefly review each of the
aforementioned pathologies, stressing the need for a precise
histological diagnosis for proper treatment in each case.
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INTRODUCAO

Os tumores malignos nasossinusais sao raros, cor-
respondendo a menos de 3% dos canceres de cabeca e
pescoco e a 0,8% de todos os canceres humanos'. Apro-
ximadamente 55% originam-se dos seios maxilares, 35%
da cavidade nasal, 9% dos seios etmoidais e 1% dos seios
frontais e esfenoidais®>. Nos EUA, a incidéncia de tumores
de cavidade nasal € de menos de 1 caso em 100 mil pes-
soas por ano’. Com excecdo de tumores nao-epiteliais, o
cancer nasossinusal € uma patologia de adultos, sendo
mais freqiiente em homens apds a 5a década de vida®.

Os tumores dessa regido apresentam-se geralmente
com sintomas inespecificos e comuns, inclusive, a pato-
logias inflamatérias. Obstrucdo nasal (61,2%), epistaxe
(40,8%), algia facial (39,2%) e infeccao local (23,9%) sao
as queixas iniciais mais relatadasl. Esse fato, aliado a baixa
incidéncia dessas lesdes e, muitas vezes, a dificuldade do
diagnéstico histopatologico, contribuem para o retardo do
diagnodstico e do tratamento na maioria dos casos.

APRESENTACAO DE CASOS CLINICOS

Caso 1

ATS, sexo feminino, 16 anos, procedente de Acara-
pe/CE, procurou o servico com queixa de epistaxe seguida
de obstrucio nasal a direita ha cerca 3 anos. A rinoscopia
anterior, visualizava-se lesiao tumoral hiperemiada, fridvel,
ocupando a porcao superior da fossa nasal direita (FND),
estendendo-se até o meato médio.

Tomografia computadorizada (TC) de cavidade

Figura 1. TC corte coronal de Estesioneuroblastoma (caso 1).

nasal e seios paranasais mostrava formaciao densa de
aspecto polipoide, bem definida, em FND, obliterando
meato médio e recesso esfenoetmoidal, com perda de
definicao de concha média e assoalho das células aéreas
etmoidais posteriores ipsilaterais. Evidenciava-se também
espessamento mucoso em seio maxilar e esfenoidal di-
reitos (Figura 1).

Biopsia incisional seguida de tamponamento nasal
foi realizada ambulatorialmente. O estudo anatomopato-
logico (AP) revelou aglomerados de pequenas células de
nucleos hipercromiticos redondos em meio a estroma fibri-
lar, sendo o quadro compativel com estesioneuroblastoma.
Diante do diagnostico da lesao, classificada como Kadish
B (envolvimento da cavidade nasal e seios paranasais),
foi proposta resseccio via degloving médio-facial, seguida
de radioterapia (RxT). Ainda no pré-operatério, a paciente
apresentou epistaxe volumosa, incitando a realizacao de
arteriografia e embolizacdo do tumor por cateterizacio
seletiva de artéria maxilar direita.

No oitavo dia pés-embolizacio, foi realizada ressec-
¢ao cranio-facial do tumor. A lesao ocupava por¢ao supe-
rior da FND, medindo aproximadamente 4cmx3cmx1,5¢m.
Sinusiotomia maxilar anterior mostrou auséncia de tecido
tumoral em seio maxilar direito (Figura 2). Parede medial
do seio maxilar foi ressecada e lamina crivosa do etmoide
foi brocada até a dura-mater para garantir margem cirdrgi-
ca. A paciente foi entdo encaminhada para RXT, estando
atualmente no 8° més de seguimento, sem evidéncia de
recidiva.

Figura 2. Degloving médio-facial com sinusiotomia maxilar anterior
de Estesioneuroblastoma (caso 1).

Caso 2

BRN, sexo feminino, 26 anos, procedente de Forta-
leza/CE, procurou o servico com queixa de abaulamento
de hemiface e obstruc¢io nasal a direita, com cerca de 8
meses de evolucio. Relatava excisao dentaria (1° pré-molar
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superior direito) ha cerca de 1 ano. TC mostrou volumosa
formacao solida expansiva, heterogénea, ocupando seio
maxilar direito, com expansio e pequenas dreas de invasao
da cortical. A lesio estendia-se para palato duro e proces-
sos alveolares dentarios ipsilaterais, para FND e obliterava
parcialmente a fissura orbitaria inferior (Figura 3).

Figura 3. TC corte axial de GCCG (caso 2).

Ao realizar-se biopsia via antrostomia sublabial,
visualizou-se auséncia de parede Ossea anterior do seio
maxilar D e tumor encapsulado e fridvel, de aspecto
carnoso e vascularizado. Estudo AP revelou seccoes de
tumor que reproduz células gigantes multinucleadas,
inseridas em estroma fibroso de densidade variavel, com
proliferacao de células ovoides e fusiformes, em quadro

Figura 4. TC corte coronal de pés-operatério de GCCG (caso 2).

compativel com granuloma central de células gigantes
(GCCGB). O tratamento proposto foi maxilarectomia direi-
ta via degloving médio-facial. A paciente encontra-se no
240 més de acompanhamento, sem evidéncia de recidiva
tumoral (Figura 4).

Caso 3

CAS, sexo feminino, 52 anos, procedente de Fortale-
za/CE, queixava-se de epistaxe ha cerca de 3 anos seguida
de obstruc¢io nasal a direita. O exame fisico otorrinola-
ringol6gico era normal. A nasofibroscopia, visualizava-se
tumoracao em assoalho da FND, com extensio para na-
sofaringe (Figura 5). TC de seios da face mostrava lesao

Figura 5. Nasofibroscopia de Plasmocitoma Extramedular FND (caso
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Figura 6. TC corte axial de Plasmocitoma Extramedular (caso 3).
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expansiva homogénea, com densidade de partes moles
em FND e nasofaringe, sem evidéncia de erosio Ossea
(Figura 6). Biopsia incisional foi realizada, demonstrando,
a microscopia, neoformacao vascular e conjuntiva com
intensa infiltracao de células plasmocitéides e revestimento
do tipo respiratorio, compativel com granuloma plasmo-
citario. Exames laboratoriais foram solicitados no intuito
de descartar doenga sistémica (mieloma multiplo). Exames
hematologicos, aspirado e biopsia de medula 6ssea e
eletroforese de proteinas estavam dentro dos padroes de
normalidade. Excisao cirargica da lesao foi realizada por
via endoscopica, sem evidéncias de invasao 6ssea ou de
estruturas adjacentes. A paciente foi encaminhada para RxT
complementar, estando no 8o més de seguimento, sem
sinais de recidiva tumoral ou de doenca sistémica.

Caso 4

LDS, 15 anos, sexo feminino, procedente de Forta-
leza/CE, procurou o servico com historia de odontalgia e
lesao bolhosa em palato a esquerda, seguidas de epistaxe,
abaulamento de hemiface e exoftalmia ipsilaterais com
aproximadamente um ano de evolucio. TC de seios da
face demonstrava lesao expansiva em FNE, com extensao
aos dpices orbitdrios anteriormente e regido supra-selar, e
com destruicao de laminas pterigéides. A lesio estendia-
se para seio esfenoidal, maxilar e palato duro ipsilaterais,
sendo hipocaptante (Figura 7).
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Figura 7. TC corte coronal de Hemangiopericitoma Sinonasal (caso
4).

A primeira tentativa de biépsia, houve sangramento
importante, sendo entdo realizada arteriografia e embo-

lizacdo do tumor, que apresentou regressao expressiva
ap6s o procedimento. Realizou-se biopsia excisional via
antrostomia maxilar anterior, sendo visualizada apenas
capsula tumoral e tecido necrético em volumosa cavidade
no seio maxilar.

Estudo AP mostrou tecido conjuntivo com infiltra-
dos mistos de células inflamatorias e fendas vasculares
com colarete de células de nucleos redondos; areas de
deposicao de material mucinoso e depdsito de pigmento
hemossiderinico. Concluiu-se corresponder a uma lesao
angiomatoéide sem sinais de malignidade, com diagndsti-
co diferencial entre glomangioma e hemangiopericitoma
sinonasal. Células tumorais dispostas em torno de espacos
vasculares expressavam apenas vimentina a imunohisto-
quimica, sendo negativas para actina, actina de muisculo
liso, CD31 e CD34, sendo mais compativel com heman-
giopericitoma sinonasal.

Trés meses apos intervencao cirdrgica, a paciente
retornou 4o servico com queixa de epistaxe. A nasofibros-
copia, foi visualizado tumor residual em assoalho de FNE
com extensao para palato mole. TC demonstrava lesao
que media aproximadamente Scm X 3cm, com destruicio
e rarefacao 6ssea, envolvendo assoalho da orbita e pa-
rede lateral e assoalho do seio maxilar. A lesao destruia
clivus, etmoide e osso esfendide a esquerda, com invasao
da regiao para-selar e envolvimento do seio cavernoso
(Figura 8).

Figura 8. TC corte axial de Hemangiopericitoma sinonasal recidivado
(caso 4).

A paciente foi submetida 2 RxT e quimioterapia
(QT), evoluindo para 6bito cerca de um ano ap6s o diag-
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nostico, com quadro clinico compativel com hemorragia
intracraniana.

Caso 5

AAGL, sexo feminino, 23 anos, procedente de Ma-
ranguape/Ce, com histéria de epistaxe e obstru¢io nasal
a esquerda ha cerca de 5 anos. Apresentava, a0 exame
fisico, tumorac¢ao hiperemiada e nio-sangrante em FNE,
com abaulamento de pirimide nasal, de regiio maxilar e
de palato ipsilaterais. TC mostrava lesio expansiva em FNE,
ocupando rinofaringe, seios maxilar e etmoidal ipsilaterais,
com desvio de septo nasal para direita e sem evidéncia
de lise 6ssea (Figura 9).
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Figura 9. TC corte coronal de Neurofibroma (caso 5).

Biopsia incisional foi realizada, revelando, a micros-
copia, proliferacao de células alongadas e fusiformes, as
vezes com nucleos arregimentados, arranjadas em feixes,
compativel com neurofibroma. Antrostomia maxilar subla-
bial foi realizada para resseccio da lesiao, que media apro-
ximadamente 9cmx9cmx2cm. Ha 17 meses em seguimento
pos-operatorio, nao ha evidéncia de recidiva tumoral.

Caso 6

MVPM, sexo feminino, 15 anos, apresentava abau-
lamento de regiao infraorbitdria a direita, ulceracao perio-
dontal de molares superiores e abaulamento submucoso de
palato duro ipsilaterais com cerca de 1 ano de evolucao.
Negava epistaxe ou obstrucao nasal. TC demonstrava
lesao expansiva com calcificacdes concéntricas em seio
maxilar direito, com destruiciao de suas paredes e invasao
de palato duro (Figura 10).

Foi realizada biopsia incisional via antrostomia

maxilar anterior, visualizando-se tumor de aspecto de
0sso esponjoso. Estudo AP revelou tecido 6sseo, em parte
imaturo, entre cujas trabéculas havia tecido conjuntivo
fibroso, sem evidéncia de atipia significativa, em quadro
compativel com fibroma cemento-ossificante. Foi proposta
resseccao cirdrgica da lesao, sendo que a paciente recusou
o procedimento.
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Figura 10. TC corte coronal de fibroma cemento-ossificante (caso
6).

DISCUSSAO

Estesioneuroblastoma

Estesioneuroblastoma ¢ um tumor neurogénico,
originado do neuroepitélio da regido olfatoria’. Corres-
ponde a 6% dos tumores nasais e paranasais malignos
e a 0,3% dos cinceres do trato aerodigestivo superior®.
Ocorre em qualquer idade, com prevaléncia semelhante
em ambos os sexos’. Foi inicialmente descrito por Berger
et al. em 1924, sob o termo “esthésioneuroépithéliome
olfactif”. Entre 1924 e 1989, menos de 300 casos haviam
sido relatados’. Esse nimero chegou a quase 1000 apés
revisao de literatura realizada por Broich et al., sendo a
maioria diagnosticada a partir de 1997, provavelmente
devido a dificuldade do diagndstico histologico em tu-
mores de pequenas cé€lulas e ao acesso até entdo restrito
a imunohistoquimica’.

Os sintomas sao inespecificos e comuns a maioria
dos tumores e a doencgas benignas da cavidade nasal,
sendo obstrucdo nasal unilateral e epistaxe os mais
frequientes’. Cefaléia, distirbios visuais e hiposmia também
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sdo relatados®®. A classificacao de Kadish divide os tumores
em 3 estdgios: A (tumores confinados a cavidade nasal), B
(com envolvimento da cavidade nasal e seios paranasais)
e C (com extensao para além dos seios paranasais - orbita,
base de crinio ou metdstase)’.

TC é o exame radiologico de escolha, mostrando
massa homogénea em fossa nasal superior, com densi-
dade de tecidos moles e captaciao uniforme e moderada
de contraste®. Deve-se avaliar possivel erosio de lamina
papirdcea, lamina crivosa e fovea etmoidal. Ressonancia
nuclear magnética ¢ util para determinar extensao intra-
orbitaria ou intracraniana®.

O tratamento proposto para o caso ¢ o defendido
pela maioria dos autores: ressec¢ao cranio-facial seguida
de RxT?*%7. Meta-andlise realizada em 2001 correlacionou
a taxa de sobrevida em 5 anos com a modalidade de tra-
tamento, sendo de 65% com cirurgia e RXT, 51% com RxT
e QT, 48% so com cirurgia, 47% com cirurgia associada a
RxT e QT e 37% s6 com RxT’.

Linfadenopatia cervical ¢ um fator prognostico
importante, sendo a taxa de sobrevivéncia de 64% em
pacientes sem metdstase cervical e de 29% em pacientes
com metdstase’. Recorréncia local ocorre em 15 a 20%
dos casos®, tendo sido relatada mesmo apds 10 anos do
tratamento inicial, o que exige acompanhamento prolon-
gado, especialmente em pacientes jovens. Metdstase 2
distancia apds controle regional da lesao ¢ relativamente
rara (4 a 8%)°.

Granuloma Central de Células Gigantes (GCCG)

O GCCG foi reconhecido como entidade clinica a
partir de 1953, sendo descrito pela primeira vez por Jaffe
sob o termo granuloma central “reparador” de células
gigantes®. E uma patologia rara, correspondendo a menos
de 7% dos tumores benignos de maxila e mandibula'. Mais
de 70% dos casos ocorrem na mandibula, anteriormente
ao 1° molar®, sendo a relacao mandibula/ maxila de 2-3:1.
Ha relatos de GCCG, entretanto, no 0sso temporal, seios
paranasais, base de cranio e 6rbita, entre outros'. Mais
de 60% dos casos ocorrem em pacientes menores de 30
anos, com predominancia pelo sexo feminino'.

A patogénese do GCCG ¢ ainda pouco compreen-
dida, havendo controvérsias quanto a origem neoplasica
ou reacional da lesao'?. Estudos recentes demonstraram
atividade proliferativa no GCCG, sugerindo que uma des-
regulacio no ciclo celular pode contribuir para a patogé-
nese da lesdo. Alteracdes na expressao de ciclina D1, uma
proteina reguladora do ciclo celular, foram encontradas
em GCCGs e em tumores de células gigantes (TCG)'.
Padroes semelhantes de imunohistoquimica para outras
proteinas reguladoras de ciclo celular (MDM2 e p53) foram
também observados em TCG e GCCG'™. Em vista disso,
alguns autores consideram essas patologias um continuum
da mesma doenca'®3,

De acordo com o comportamento clinico, classifi-
cam-se 0s GCCGs em formas nao-agressiva e agressiva'l.
A primeira apresenta crescimento lento, geralmente
assintomatico, sem invasao da cortical do osso e com
baixa probabilidade de recorréncia''. Ja a forma agressiva,
apresenta crescimento rapido, doloroso, com invasao de
cortical e alta tendéncia a recorrer''. Nenhuma caracteris-
tica histologica ou imunohistoquimica tem demonstrado
correlacdo com o comportamento do tumor'.

Histologicamente, evidenciam-se células gigantes
multinucleadas CD68+ e células mononucleares em um
estroma fibroso'**. GCCG nao exibe alteracoes radiol6-
gicas patognomonicas, podendo simular outras lesoes
Osseas'®. A maioria (87,5%) apresenta-se como lesio
expansiva radiolucente, uni ou multilocular, com bordas
bem definidas (56%) ou pouco definidas (30%)'. Lesoes
de maxila mais agressivas podem invadir assoalho do
seio maxilar, 6rbita e cavidade nasal''. Pode-se encontrar
ruptura da cortical da mandibula, deslocamento de dentes
ou reabsorcio da raiz'.

O tratamento consiste na resseccdo cirdrgica em
bloco ou por curetagem, dependendo da apresentacao
clinica e radioldgica da lesao”!'. Por tratar-se de uma le-
sa0 mais agressiva, optou-se pela resseccio em bloco no
caso apresentado, obtendo-se resultado satisfatorio. Um
estudo demonstrou 50% de recorréncia apds curetagem
comparado com somente 10% apds resseccao completa
da lesao'. Os tratamentos alternativos mais usados sao:
injecao de esterdides; injecio ou spray nasal de calcitonina;
e injecao de interferon alfa-2a9.

Plasmocitoma Extramedular

Plasmocitoma é uma neoplasia rara originada de
linfécitos B. Pode apresentar-se como trés variantes:
mieloma multiplo (MM), plasmocitoma solitdrio dsseo e
plasmocitoma extramedular (PEM)'>'¢. O MM, inicialmente
descrito em 1846'°, é a forma mais comum e disseminada
de tumor de células plasmadticas. O plasmocitoma solitario
0sseo, por sua vez, caracteriza-se por lesoes intra-Osseas
trabeculadas e multicisticas, acometendo com maior fre-
quéncia a coluna, pelve e fémur'.

PEM representa cerca de 4% dos tumores nasossinu-
sais nao epiteliais e cerca de 0,4% dos tumores de cabeca
e pescoco'®. Desenvolve-se em tecido submucoso de vias
aéreas superiores em 80% dos casos, com incidéncia de-
crescente em nariz, seios paranasais, nasofaringe, tonsila
palatina, tiredide, gengiva e hipofaringe®. Predomina no
sexo masculino na propor¢ao de 3-4:1, sendo mais fre-
quente ap6s os 40 anos de idade’.

Os sintomas mais comuns do PEM de cavidade
nasal, como exemplificado no caso, sio obstru¢ao nasal
progressiva e epistaxe intermitente'!”. Dor € incomum, a
menos que haja infeccio secunddaria ou destruicio ssea'.
O exame fisico ou endoscopico da cavidade nasal revela
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tumoracao submucosa, polipoide, de aspecto lobulado',
geralmente nio ulcerada e fridvel”>. A rinoscopia anterior
do caso apresentado, nao se visualizava lesao tumoral,
alertando 2 necessidade de uma avaliacao diagndstica
complementar.

TC demonstra massa expansiva, geralmente homo-
génea, com erosio 6ssea minima ou ausente. A micros-
copia, evidenciam-se grupos de células plasmocitarias
com graus de diferenciacao variando de células maduras
e pequenas a imaturas e multinucleadas'®, associadas a
rearranjo de estruturas adjacentes.

Exames laboratoriais devem ser solicitados no intui-
to de excluir MM, como hemograma, eletroforese de protei-
nas, aspirado e biépsia de medula 6ssea, eletrdlitos, estudo
radiologico do esqueleto, entre outros. Alguns pacientes,
entre 5% a 32%, desenvolverdo manifestacoes sistémicas
de MM em alguns anos, o que exige acompanhamento
prolongado®. O tratamento € cirirgico com RxT comple-
mentar. PEM é reconhecidamente radiossensivel, havendo
controle regional em mais de 80% dos casos'”.

Hemangiopericitoma Sinonasal (HPCSN)

O HPCN ¢é um tumor mesenquimal raro da regiao
nasossinusal caracterizado por um padrao de crescimento
perivascular proeminente®. Desde sua descri¢ao inicial em
1942, a definicio desta patologia como uma entidade cli-
nica especifica tem sido questionada?®'. Apesar da termino-
logia, atualmente acredita-se que HPCSN € uma neoplasia
clinica e patologicamente distinta do hemangiopericitoma
de tecidos moles convencional (HPC)**'. Alguns autores
o relacionam com o tumor glomico, considerando-o uma
variante deste ou um hibrido entre tumor glémico e HPC20,
devido as semelhancas de comportamento biolégico, perfil
citologico e imunofendtipos.

Entre 15% e 30% de todos os HPC ocorrem na
regiao da cabeca e pescoco e representam menos de 1%
das neoplasias vasculares?*. O HPCSN acomete prefe-
rencialmente pacientes na sexta e sétima décadas de vida
de ambos os sexos®?!. O quadro clinico mais comum ¢
de obstrucio nasal unilateral e/ou epistaxe, com massa
de aspecto polipdide na cavidade nasal***'. Estudo radio-
logico revela opacificacao por massa polipdide, as vezes
associada a erosao Ossea e esclerose”.

Histologicamente, HPCSN apresenta-se como uma
lesao submucosa, nao-capsulada, com padrao de cresci-
mento difuso e hialinizacio perivascular proeminente®-'.
Exibe uma aparéncia midide sem pleomorfismo celu-
lar, com células tumorais organizadas em laminas ou
fasciculos®?'. Nao apresenta marcadores imunohisto-
quimicos especificos. Com freqiiéncia hd expressao de
vimentina, actina e actina de musculo liso?*?'. Ao contrario
do HPC de tecidos moles, nao expressa CD34%?!. No caso
apresentado, as células tumorais expressavam apenas
vimentina.

Em geral, HPCSNs sao indolentes. Tumores de
comportamento agressivo, como no caso apresentado,
sao incomuns, havendo relatos na literatura de lesdes com
potencial destrutivo local e metastases?'. Caracteristicas
histolégicas que podem estar associadas a comportamen-
to agressivo incluem maior ndmero de figuras mitdticas,
aumento de celularidade com pleomorfismo celular e
necrose?!. Lesoes grandes (maiores ou iguais a 6,5cm) e
primeira resseccao incompleta também estao relacionadas
a pior prognostico®.

O tratamento ¢ cirurgico, variando de polipecto-
mia simples a resseccio ampla com margens livres® 2.
Recorréncia local ocorre em 17% a 40%*' dos casos,
provavelmente devido a tumor residual. O prognostico
¢é favoravel, com taxa de sobrevida livre de doenca em 5
anos de 74,2% e em 10 anos de 64,4%*'. RxT e QT podem
ser usadas para doenca metastitica e para tumor residual
ou primdrio irressecaveis®.

Neurofibroma

Tumores neurais benignos sio responsaveis por
cerca de 45% dos tumores de cabeca e pescoco”. O neu-
rofibroma, neoplasia originada das células de Schwann,
¢ o tipo mais comum, acometendo com maior freqiiéncia
a pele®. Cerca de 25% a 45% dos neurofibromas ocorrem
na regiao da cabeca e pescoco, sendo que somente 4%
acometem fossa nasal e seios paranasais.

Apresentam-se como lesao isolada ou tumores
multiplos, como ocorre na neurofibromatose tipo 1 (NF1)
ou Doenca de Von Recklinghausen®. Quase todos os pa-
cientes com NF1 desenvolverao neurofibroma em algum
momento de suas vidas®. O potencial de malignizacio é
de 2,6%, sendo que na sindrome varia de 3% a 15%%.

Sao lesdes bem delimitadas, apesar de nao-capsu-
ladas. A microscopia, apresentam proliferacio de todos
os elementos do nervo periférico, dispersos em padrio
frouxo e desordenado em estroma mixdide. Predominam
células de schwann com nucleos fusiformes®. A arquite-
tura desordenada ajuda a diferencid-lo de schwannomas.
O tratamento € cirtrgico®**.

Fibroma Cemento-Ossificante

FCO € um tumor mesodérmico nao-odontogénico
raro®>?’. De acordo com a classificacio da World Health Or-
ganization, € considerado uma variante do fibroma cemen-
tificante, que representa um subgrupo dos cementomas®.
Os cementomas, lesoes fibro-0sseas que contém cemento,
sao subdivididos em quatro subgrupos de acordo com suas
caracteristicas clinicas, histopatolégicas e radiologicas: ce-
mentoblastoma benigno, fibroma cementificante, displasia
periapical cemental e cementoma gigantiforme*%.

Com etiopatogenia ainda controversa, acredita-se
que a origem dessas lesoes seja da membrana periodon-
tal, que contém células bldsticas capazes de formar 0sso,
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tecido fibroso e cemento®. Extracio dentdria ou trauma
tém sido apontados como possiveis fatores causais®.

A grande maioria ocorre na regiao molar e pré-molar
da mandibula®. Pode acometer também a maxila e, mais
raramente, outros seios paranasais. Alguns estudos mos-
tram predilecao pelo sexo feminino, sendo mais freqtiente
na 4a e 5a décadas de vida®. Geralmente, apresenta-se
como uma massa assintomdtica, bem delimitada e de
crescimento lento, diagnosticada em estudo radiologico de
rotina®. Pode estar associada a dor local, perda de dentes
ou alteracio de oclusao dentdria®. Lesdes maxilares gran-
des podem ocasionar assimetria de face, rinorréia, proptose
e diplopia®. Ha relatos de tumores agressivos, especial-
mente quando localizados em maxila e etmoide?.

Radiologicamente, apresenta-se como uma massa
bem delimitada, com densidade de partes moles e focos
de ossificacio, podendo haver destruicio 6ssea®. A mi-
croscopia, ha tecido celular fibroso com trabéculas 0sseas
lamelares esferoidais, permeando um estroma fibroso em
associacio proxima com fibroblastos. Massas de material
basofilo acelular sao demonstradas como linhas concén-
tricas, identificadas como cemento®.

O tratamento € cirdrgico, havendo relatos de re-
missdo apos resseccio incompleta®?. RxT €, a principio,
contra-indicada, devido a resisténcia tumoral e 2 possibi-
lidade de malignizacao®.

CONCLUSAO

Os tumores nao-epiteliais da cavidade nasal e
seios paranasais sio patologias raras, com etiopatogenia,
comportamento clinico, tratamento e prognostico extrema-
mente variados. A inespecificidade dos sintomas costuma
retardar o diagnostico. Em vista disso, o profissional deve
estar atento a diversidade de patologias que podem aco-
meter essa regido, sendo o diagnoéstico histopatologico
imprescindivel para a conduc¢iao adequada de cada caso.
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