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Introducao

0 carcinoma de nasofaringe (CaNF) € um tumor frequente,
principalmente em paises asiaticos. No Brasil, estima-se uma
incidéncia de 0,5 a um caso por 100.000 pessoas do sexo
masculino e de menos de 0,3 caso por 100.000 em mulhe-
res. Alguns fatores de risco potencialmente relacionados ao
CaNF incluem a infeccéo pelo Epstein-Barr Virus (EBV) e his-
toria familiar de ocorréncia dessa neoplasia; outros fatores
com risco de associacao moderado a fraco ao CaNF incluem
habitos alimentares, doencas respiratorias cronicas, tabaco
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e riscos ocupacionais.’ O tipo histolégico mais comum é o
carcinoma escamoso, o adenocarcinoma é um subtipo infre-
quente. Entre os subtipos de adenocarcinoma, o papilifero
primario de nasofaringe € um tumor extremamente raro,
com poucos casos descritos na literatura, nao foi encon-
trado relato no Brasil. O adenocarcinoma papilifero ndo tém
predilecao por sexo ou idade, acomete pacientes de 9 a
74 anos e normalmente esta restrito a nasofaringe.”

Apresentamos um caso de uma crianca de 12 anos com
obstrucao nasal havia cerca de 2 anos por lesao diagnosti-
cada como adenocarcinoma papilifero de nasofaringe apos
biopsia e que foi submetida a resseccao endoscopica total
da lesao.

Relato de caso

Crianca de 12 anos, do sexo masculino, branca, encaminhada
aos servicos de Oncologia e Otorrinolaringologia do Hospi-
tal das Clinicas de Ribeirdo Preto com quadro de roncos e
apneia noturna, obstrucao nasal bilateral, hiposmia e hipo-
geusia havia mais de 2 anos. A nasofibroscopia apresentava
lesao de aspecto verrucoso que ocupava toda a nasofaringe.
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Figura 1
tomografia mostra lesao em nasofaringe (seta branca).

Devido ao aspecto verrucoso da lesao, foi feita biopsia, cujo
resultado foi compativel com adenocarcinoma papilifero de
baixo grau (fig. 1A).

A tomografia computadorizada (TC) com contraste evi-
denciava lesao tumoral com limites bem definidos e bordas
lobuladas em nasofaringe sem sinais de invasao o6ssea ou
de estruturas adjacentes (fig. 1B). A ressonancia magnética
mostrou lesdo irregular de aspecto exofitico que ocupava a
nasofaringe com hipossinal em T1 e intermediario em T2 com
discreto realce ao contraste que media 1,8x1,6x1,7cm,
sem acometimento de linfonodos ou metastases locais.
Ultrassonografia e tomografia com contraste da regiao cer-
vical e de torax mostraram tireoide e glandulas salivares de
aspecto habitual, sem evidéncia de linfonodos acometidos
ou metastases, estadiamento final TIMONO. Reacao de poli-
merase em cadeia (PCR) e sorologia para virus Epstein- Barr
(EBV) anti-IGG e anti-IGM foram negativas.

Optou-se pela exérese total via cirurgia endoscopica
nasal. No intraoperatorio evidenciamos lesao pediculada de
aspecto verrucoso, com insercao em teto de nasofaringe e
parede posterior do septo nasal conforme nasofibroscopia
prévia (fig. 1A). O limite superior foi o teto da nasofaringe,
o limite medial foram os térus tubarios e anteriormente foi
removida a mucosa septal e parte posterior do vomer (fig. 2).
A lesao foi removida totalmente, com pediculo e bordas com
mucosa de aspecto macroscopico saudavel (fig. 3).

Ao anatomopatologico, foi evidenciada presenca de neo-
plasia nao capsulada, composta por padrées de crescimento
papilar e glandular. As células eram de aspecto colunar e
cuboidal, com nucleos redondos a ovais e cromatina uni-
forme, sem atipias ou figuras de mitoses, e citoplasma

A, Imagem de nasofibroscopia em cavidade nasal direita, identifica lesao verrugosa em nasofaringe. B, Corte sagital de

eosinofilico. As estruturas papilares eram complexas, com
arborizacdo e eixos fibrovasculares hialinizados e ede-
matosos. As estruturas glandulares eram justapostas, por
vezes lembrava aspecto cribriforme. Nao foram observa-
dos corpos psemomatosos, necrose, infiltracao perineural
ou embolizacdo angiolinfatica e as margens foram livres
de doenca. Estudo imuno-histoquimico mostrou positividade
difusa para EMA, CK7 (fig. 4A) fig. 4 e TTF1 (fig. 4B). Nega-
tividade para tireoglobulina (fig. 4C), p63 e CK5/6. O indice
de proliferacao celular foi de 5%.

Apresentou boa evolucao no pos-operatorio, assintoma-
tico, com melhoria dos roncos e respiracdo oral. Apos trés
meses de pos-operatorio visualizada massa vegetante em
nasofaringe. Feita resseccdo, cuja biopsia veio sem sinais de
malignidade. Feito estadiamento oncoldgico com tomogra-
fia por emissao de pdsitrons (PET-CT), o qual ndo evidenciou
lesoes hipermetabdlicas com caracteristica de neoplasia.
Paciente segue em acompanhamento com exames de ima-
gem.

Discussao

O carcinoma de nasofaringe é um tumor frequentemente
diagnosticado em paises do Sudeste da Asia, Oriente Médio
e Norte da Africa, o carcinoma escamoso é o tipo histoldgico
mais comum. Outros tipos histologicos incluem o carcinoma
linfoide, carcinoma mesenquimal, adenocarcinomas e tumo-
res neurogénicos.?

Figura 2 Imagem de resseccao com margens do septo poste-
rior mostra mucosa dessa regiao saudavel.

Figura 3
integra com margens saudaveis macroscopicamente.

Imagem mostra lesao pediculada removida de forma
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Figura 4 A, Imuno-histoquimica positiva para citoqueratina CK7. B, Imuno-histoquimica positiva para fator de transcricao da
tireoide TTF1. C, Imuno-histoquimica negativa para tireoglobulina. Aumento de 400x.

O adenocarcinoma papilifero primario de nasofaringe
(NPAC) é um tumor raro, descrito pela primeira vez em 1988
por Wenig et.al.* Essa neoplasia é responsavel por 0,48%
dos carcinomas de nasofaringe.? Nao apresenta predilecdo
por sexo e idade e suas localizacbes mais comum sao a
regiao lateral/posterior e teto da nasofaringe. O sintoma
mais comum €é a obstrucdo nasal, mas os pacientes podem
apresentar ainda epistaxes, otite média secretora, perda
auditiva, apneia e secrecdo pos-nasal.”? Nao encontramos
outros relatos de adenocarcinoma papilifero em nasofaringe
no Brasil apesar da busca através da ferramenta PubMed
(https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/ - acesso em agosto de
2020) com os mesh terms: ‘‘papillary adenocarcinoma’’ AND
‘‘nasopharynx’’ OR ‘‘nasopharyngeal’’.

Macroscopicamente, esses tumores sao amolecidos ou
arenosos e exofiticos com aparéncia papilar, nodular ou poli-
poide, sdo nao encapsulados e nao infiltrativos. As estruturas
papilares sao complexas em arborizacao e hialinizadas, com
nicleos fibrovasculares. Areas de transicao de epitélio nor-
mal da superficie nasofaringea e proliferacao neoplasica sao
sugestivos de derivacdo do epitélio superficial.> As células
tumorais tém aparéncia pseudoestratificada. Os nlcleos sao
redondos a ovais e o citoplasma é eosinofilico. Ha pleomor-
fismo nuclear leve a moderado e perda da polaridade basal.
Mitoses, necroses, invasao vascular, linfatica e perineural
geralmente n&o sao observadas.®

Os principais diagnosticos diferenciais incluem o adeno-
carcinoma papilifero da tireoide, adenocarcinoma papilifero
de baixo grau de origem da glandula salivar e uma vari-
ante papilar de adenocarcinoma do tipo intestinal. A
diferenciacdo entre os subtipos histologicos é feita princi-
palmente pela histologia e imuno-histoquimica. Enquanto
o adenocarcinoma papilifero primario de nasofaringe apre-
senta positividade para citoqueratina CK-7 e fator de
transcricao da tireoide TTF-1 e negatividade para tireo-
globulina, CK20, CDX-2, vilina e S-100, o adenocarcinoma
papilifero de tireoide apresenta positividade para tireoglo-
bulina, o do tipo intestinal, positividade para CK20, CDX-2
e vilina, e o de origem da glandula salivar é positivo para
proteina s-100.%7

Apesar da sugestao de relagdo com o virus Epstein-Barr, a
literatura ndo é definitiva sobre a presenca dele e o desen-
volvimento e a carcinogénese dessa neoplasia.? Quanto as
caracteristicas clinicas, o NPAC é uma neoplasia indolente
que raramente apresenta metastases. O tratamento de
escolha é exérese cirlrgica completa, esse é um fator predi-
tivo independente de sobrevida em analises multivariadas.
Estudos nao mostram beneficio comprovado no uso de radi-
oterapia ou quimioterapia adjuvantes a resseccao completa
desses tumores, apresentam altas taxas de recorréncia.’

Uma nova op¢ao de tratamento, descrita por Wang et al.'”
em um estudo feito em Taiwan, com aparente boa resposta e
baixa morbidade, é a terapia fotodinamica adjuvante associ-
ada ao acido 5-aminolevulinico topico em tumor, quando nao
ha possibilidade de resseccdo. Entretanto, essa ainda deve
ser considerada uma abordagem terapéutica experimental
para essa doenca no momento. Dada a raridade desse tipo de
tumor associado a enorme escassez de dados em literatura,
torna-se particularmente dificil uma avaliacdo comparativa
da eficacia dos tratamentos cirurgicos e nao cirurgicos.

Conclusao

0 adenocarcinoma papilifero de baixo grau primario de naso-
faringe é uma neoplasia rara e com poucos casos descritos
na literatura, carece de estudos randomizados capazes de
guiar a melhor conduta terapéutica. A resseccao completa
da lesdo, associada a um seguimento otorrinolaringologico
e oncologico de forma coordenada para deteccao pre-
coce de recidivas, parece ser a estratégia mais aceita no
momento. Nos casos nos quais a resseccao completa da
lesdo nao é possivel, novas abordagens de tratamento adju-
vante estdao em investigacao com resultados preliminares
favoraveis.
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