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RESUMEN

Introduccion: El angiofibroma nasal se conoce mas cominmente en la literatura como
fibroangioma nasofaringeo juvenil. Este es un tumor vascular benigno que se presenta
en pacientes adolecentes de sexo masculino, con un cuadro de epistaxis y obstruccién
nasal.

Objetivo: Describir dos casos atipicos de angiofibroma juvenil en pacientes adultos.
Casos clinicos: El primer caso es una mujer de 62 afios de edad, con sangrado y
obstruccion nasal de un afio de evolucion. Desde el punto de vista endoscépico, se
visualizé lesién tumoral a nivel de la cola del cornete inferior derecho. El segundo caso
es un hombre de 39 afios de edad, que acude a consulta por epistaxis de dos meses de
evolucion. Se observo lesion tumoral en el piso de fosa nasal derecha. Segun estudios
imagenoldgicos, endoscopicos e histologicos, se diagnosticd un angiofibroma. Ambos
pacientes fueron diagnosticados por interrogatorio y examen fisico; se hizo énfasis en la
endoscopia nasal con lente a 0° y se les realizé biopsia nasal.

Conclusiones: El fibroangioma nasofaringeo es una enfermedad poco frecuente en el
adulto, por lo que ante un paciente con epistaxis se hace necesario un analisis detallado
del cuadro clinico. Se debe emplear la endoscopia nasal, imagenologia e histologia para
Ilegar a un diagnostico correcto.
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ABSTRACT

Introduction: Nasal angiofibroma is more commonly known, in the literature, as
juvenile nasopharyngeal fibroangioma. This is a benign vascular tumor that occurs in
adolescent male patients, with epistaxis and nasal obstruction.

Objective: To report two atypical cases of juvenile angiofibroma in adult patients.
Clinical cases: The first case we report is a 62-year-old woman complaining of
bleeding and a one-year-old nasal obstruction. From the endoscopic point of view,
tumor lesion was visualized at the level of the tail of the right inferior turbinate. The
second case is a 39-year-old man, whose chief compliant is epistaxis of two months'
evolution. Tumor lesion was observed in the floor of the right nostril. According to
imaging, endoscopic and histological studies, an angiofibroma was diagnosed. Both
patients were diagnosed by interview and physical examination. Emphasis was placed
on nasal endoscopy with a 0 ° lens and a nasal biopsy was performed.

Conclusions: Nasopharyngeal fibroangioma is a rare disease in adults, so a detailed
analysis of the clinical condition is necessary for a patient with epistaxis. Nasal
endoscopy, imaging, and histology should be used to have a correct diagnosis.

Keywords: nasopharyngeal fibroangioma; nasal endoscopy; juvenile fibroangioma.
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Introduccion

El angiofibroma nasal se conoce comunmente en la literatura como fibroangioma
nasofaringeo juvenil (FNJ). Este fue descrito por primera vez por Friedberg en 1940
para referirse a una tumoracion altamente vascularizada de presentacion casi exclusiva
en varones alrededor de la pubertad, que se localiza en el techo de la nasofaringe y la
region del clivus anterior. Es una neoplasia vascular benigna poco frecuente, representa
entre el 0,05 al 0,5 % de los tumores de cabeza y cuello.) Se presenta habitualmente
entre los 7 y 19 afios, el promedio de edad que se reporta es de 15 afios.345)
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La aparicion de este tumor en adultos y en pacientes femeninos es rara, si bien hay un
caso informado en Chile,® en un paciente de 53 afios en el afio 2012. La lesion tumoral
tiene su origen regularmente en la pared posterolateral de la fosa nasal, adyacente al
agujero esfenopalatino.89

Se plantea que dicha lesion podria originarse en un nido submucoso de células
hamartomatosas, lo cual corresponde mas a una malformacion vascular a ese nivel que a
un tumor propiamente dicho. Otros refieren®!:12 que podria generarse de la regresion
incompleta de la primera arteria branquial que comunica la arteria aorta ventral con la
dorsal, y puede quedar durante su involucion en la vida embrionaria remanentes de este
plexo a nivel vascular, y su crecimiento se activa bajo el influjo de las hormonas
sexuales masculinas durante el desarrollo. (131419

Los sintomas que se presentan son obstruccion nasal unilateral, epistaxis recurrente o
tumor nasal, aunque pueden aparecer sintomas que dependen de la extension tumoral,
cuando invade estructuras vecinas.1*'? El angiofibroma es una tumoracion
histol6gicamente benigna, pero tiene un comportamiento clinico maligno, por su
capacidad de extension.

Generalmente, el tumor esta irrigado por ramas de la arteria maxilar interna, rama de la
carotida externa, pero también puede provenir directamente de esta Gltima u otra de sus
colaterales, de la carétida interna o de la arteria carétida comdn. 1%

Segun la localizacién y extension tumoral, existen diferentes clasificaciones, la mas

actual corresponde a la descrita por Radkowski (Tabla).

Tabla - Clasificacién del nasofibroma juvenil segiin Radkowski®4

Clasificacion
1A Tumor limitado a cavidad nasal y/o nasofaringe.
IB Igual que IA pero con compromiso de al menos una cavidad paranasal.

A Extension minima a través del agujero esfenopalatino y compromiso lateral minimo hacia la fosa
pterigomaxilar.

11B Ocupacion completa de la fosa pterigomaxilar, desplazando anteriormente la pared posterior del antro
maxilar. Extensién superior con o sin erosion de los huesos orbitarios.

[e Extension hacia la fosa infratemporal o posteriormente hasta los procesos pterigoideos.
IIA | Erosién de base de craneo con minima extension intracraneana.

I1IB | Erosioén de base de craneo. Compromiso intracraneal extenso con o sin extension al seno cavernoso.
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Se debe realizar una correcta evaluacion preoperatoria, pues es muy importante
determinar la extension tumoral mediante la realizacion de estudios imagenoldgicos
como la tomografia computarizada con contraste y la resonancia magnética nuclear. No
se recomienda la toma de biopsia debido al riesgo de sangrado profuso, debe ser
suficiente con la historia clinica y las imagenes patognomonicas. @419

El objetivo de este trabajo es describir dos casos atipicos de angiofibroma juvenil en

pacientes adultos.

Casos clinicos

Caso 1

Paciente femenina de 62 afios de edad, color de la piel negra, con antecedentes
patoldgicos personales de hipertension arterial, asma bronquial, hepatitis C, que lleva
tratamiento regular con captopril 2 tabletas al dia y clortalidona 1 tableta diaria. Acude a
consulta de otorrinolaringologia pues refiere sangrado nasal y obstruccion nasal de un
afio de evolucion, que ha empeorado en los Ultimos meses. Al examen fisico se observa
mucosa nasal palida, hipertrofia de cornetes y ligera desviacion del septum nasal. Se
realiza examen de endoscopia nasal con lente 0° y se visualiza lesion tumoral a nivel de
la cola del cornete inferior derecho. Se toma muestra para biopsia en marzo del 2018, se
le coloca taponamiento nasal posteroanterior por el sangrado profuso. La biopsia
informa que la muestra corresponde con un pdélipo adenomatoso que evidencia displasia
ligera del epitelio de recubrimiento. La paciente abandona el seguimiento y acude a
consulta nuevamente por reaparicién de los sintomas. Se le indica tomografia axial
computarizada (Fig. 1) en la cual se constata lesion tumoral en el piso de fosa nasal
derecha, asi como chequeo preoperatorio, y se planifica cirugia endoscopica nasal.
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Fig. 1 - Tomografia axial computarizada. N6tese tumoracion en fosa nasal derecha.

Se efectua la cirugia el 13 de mayo de 2019. Se realiza excéresis de la lesion por cirugia
endoscépica nasal, macroscOpicamente caracterizada por tumoracion rojiza, lisa,
pediculada, implantada en la pared lateral de la fosa nasal derecha a nivel de cornete
inferior, se cauteriza la base de implantacién, tiempo de estadia hospitalaria dos dias, a
las 72 h de evolucion se retira taponamiento nasal, sin sangrado y sin complicaciones.
Se recibe biopsia posquirdrgica que informa lesion completamente removida compatible
con angiofibroma nasal.

En estos momentos, la paciente continla con seguimiento por endoscopia nasal

mensual; no existen sintomas ni evidencia tumoral.

Caso 2

Paciente masculino de 39 afios de edad con antecedentes de salud aparente, que acude a
consulta de otorrinolaringologia pues refiere que hace 2 meses comienza con sangrado
nasal bilateral mas abundante por la fosa nasal derecha en horas de la noche, que en la
ultima semana le ha ocurrido diariamente. Al examen fisico no se observan alteraciones,
se realiza endoscopia nasal con lente 0° y se visualiza lesion tumoral rosada, irregular en
el piso de fosa nasal derecha. Se decide toma de biopsia la cual informa angiofibroma
nasal. Se le indica tomografia axial computarizada con reconstruccion coronal,
angiotomografia (Fig. 2) y resonancia magnética nuclear. Se constata lesion descrita al
examen fisico, no se extiende a senos perinasales, fosa pterigomaxilar e infratemporal ni
base de craneo. Se estadia en grado IA, se indica chequeo preoperatorio y se programa

cirugia endoscopica nasal.
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Fig. 2 - Angiotomografia. Obsérvese la imagen del tumor.

Se le realiza la cirugia en el Instituto Nacional de Oncologia, se decide no embolizar
previamente. A los tres dias de estadia hospitalaria, se retira taponamiento con sonda de
baldn, no se observa sangrado. A la semana comienza con sangrado abundante por la
fosa nasal derecha, se realiza revisién endoscépica bajo anestesia general, no existe
evidencia tumoral, se cauteriza punto sangrante. Después de un mes de operado,

mantiene seguimiento semanal por endoscopia nasal.

Discusion

Este tumor se presenta casi exclusivamente en hombres adolescentes, por lo que su rara
ocurrencia en el sexo femenino es ampliamente cuestionada e incluso, algunos plantean
la realizacion de un cariotipo en toda paciente con este diagnostico.®® Por otro lado, en
la literatura existen pocos casos informados acerca de pacientes de mayor edad con
diagnostico de FNJ.® En un estudio de Llorente y otros“® se present6 una serie de 43
casos de FNJ en el servicio de otorrinolaringologia de un hospital de Asturias, de los
cuales 42 correspondian a varones y una mujer, con una edad media al momento del
diagnostico de 16 afios (rango: 8-26 afios).

La etiologia del FNJ aun es controversial. Se ha postulado la participacion de factores

geneéticos y hormonales que sugeririan un papel androgénico en su fisiopatologia, esto
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podria explicar su mayor incidencia en el sexo masculino. En aquellos casos en que el
cuadro clinico no es patognomonico de FNJ, podria ser de utilidad la realizacion de una
biopsia de la lesion bajo las condiciones adecuadas. Por otra parte, es importante tener
en cuenta otras lesiones como diagnostico diferencial, dentro de las cuales debe
considerarse tumores malignos, polipos angiomatosos, hemangiopericitomas,
hemangiomas, angiomiolipomas, leiomiomas, paragangliomas, displasia fibrosa,
fibromas, tumores neuroectodérmicos, papiloma invertido, ameloblastoma, condromas y
condroblastomas, entre otros tumores de fosas y senos paranasales.®®

En cuanto al manejo, la alternativa mas aceptada es la cirugia, la via de acceso puede ser
cirugia abierta, endoscopica o combinada, depende de la extension tumoral. Embolizar
previamente el tumor evita la pérdida de sangre importante en el transoperatorio y
facilita la cirugia.*"'® A continuacion se describen las diferentes opciones de

tratamiento:

1. Tratamiento quirdrgico

a) Cirugia convencional (abordaje abierto)

Por muchos afios se han empleado abordajes abiertos para resecar esta tumoracion,
estos se pueden clasificar en accesos transfaciales y transpalatinos. Este ultimo
consiste en realizar una incision en la mucosa palatina y una osteotomia a nivel del
paladar duro; a través de esta ventana dGsea se realiza la extraccion del angiofibroma,
luego de lo cual se reposiciona el colgajo osteomucoso de paladar, y se sutura la
mucosa palatina.®)

Los abordajes transfaciales incluyen la rinotomia lateral™® y el degloving facial. En
ambos casos es preciso realizar una ventana Osea transmaxilar, cuya extension
dependera del tamafio de la tumoracién y preferencia del cirujano. En el caso de la
rinotomia lateral se realiza una incision a nivel del surco nasal lateral, en el
degloving la incision es a nivel del surco vestibular del maxilar superior, y se realiza
un levantamiento de todas las partes blandas centrales de la cara, que incluye la nariz
hasta el nivel del reborde orbitario inferior, lo cual expone el marco 6seo del macizo
facial.?9

Se describe también el abordaje sublabial con osteotomias tipo Le Fort I, que

consiste en realizar osteotomias en el maxilar superior a nivel de la base de la
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abertura piriforme en sentido posterolateral en ambos lados, de modo que se
desprenda la infraestructura del maxilar completamente.

En algunos casos seleccionados se requiere de abordajes mas complejos como el de
fosa craneal media e infratemporal, o la reseccion craneofacial anterior y el abordaje
subcraneal anterior para remover tumores extensos con compromiso de estas

regiones anatomicas.?

b) Cirugia endoscépica

La reseccion endoscopica del angiofibroma fue documentada por primera vez en
1996, en el departamento de otorrinolaringologia y cirugia de cabeza y cuello de la
Universidad de El Cairo en Egipto, dos afios més tarde se replico el procedimiento en
Pittsburgh, luego de lo cual se ha popularizado la técnica progresivamente en el resto
del mundo.??

El procedimiento consiste en realizar la remocion de la tumoracién bajo vision
magnificada por videoendoscopia transnasal. Se medializa el cornete medio o en
algunos casos se realiza la turbinectomia de este, luego de lo cual se secciona el
proceso uncinado, ampliando el meato medio, para finalmente retirar las celdas
etmoidales anteriores y posteriores y exponer la tumoracion. Cuando la tumoracién
se extiende a la fosa pterigomaxilar e infratemporal se realiza la remocion de la pared
posterior del seno maxilar para acceder mejor a este espacio.®*%

La cirugia endoscopica tiene como principal ventaja el permitir una mejor exposicion
y visualizacién del area a tratar, evita los trastornos del desarrollo y crecimiento del
macizo facial derivados de la disrupcion quirdrgica del marco 6seo de la cara que
puede observarse en los abordajes abiertos convencionales. Sin embargo, esta técnica
no puede aplicarse en todos los casos; esta contraindicada cuando existe compromiso
de areas criticas como la arteria carétida interna, seno cavernoso, nervio optico y
duramadre, entre otras, y mas aun si se trata del tratamiento de una lesion

recurrente.@)

c) Ablacién controlada con radiofrecuencia
Se ha reportado el uso de ablacion controlada con radiofrecuencia para realizar la
diseccion y reseccion de los angiofibromas por via endonasal, que disminuye el

volumen de sangrado y por tanto la necesidad de transfundir hemoderivados, incluso

@) e |

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




Revista Cubana de Otorrinolaringologia. 2020;21(2):e155

en algunos casos ha sido posible prescindir de la embolizacion preoperatoria. Se ha
propuesto su uso para el tratamiento minimamente invasivo de tumoraciones méas

extensas, y se utiliza la ayuda de un sistema de navegacion guiado por imagen.

d) Laser

La cirugia laser con navegacion asistida por imagen, permite la desvascularizacion
del angiofibroma, luego de lo cual la tumoracion es retirada con ayuda de un
microdebridador nasal, lo cual disminuye el volumen de sangrado y por tanto la

necesidad de utilizar hemoderivados en estos pacientes.

2. Tratamiento no quirdrgico
Cuando la tumoracién presenta extension intracraneana importante que no es posible
retirar con cirugia, o la enfermedad residual o recurrente se encuentre en una region

poco accesible, se pueden utilizar otras modalidades terapéuticas:

a) Radioterapia

El uso de radioterapia como modalidad de tratamiento para el angiofibroma nasal
juvenil es controversial por el riesgo de inducir una segunda neoplasia en esta
poblacion, si se considera la corta edad de presentacion de esta enfermedad. Algunos
casos seleccionados, como aquellos con extension intracraneana importante no
susceptibles de tratamiento quirargico por la imposibilidad de realizar una reseccién
completa del tumor, con el riesgo de lesionar estructuras neurovasculares criticas,
podrian considerarse para aplicar esta modalidad terapéutica.*?

Se describen complicaciones a largo plazo como cataratas, retardo en el crecimiento,
hipopituitarismo y necrosis del 16bulo temporal, en el 15 % de los pacientes por el
uso de radioterapia convencional. El advenimiento de la radioterapia conformacional
permite administrar dosis de radioterapia de forma mas selectiva, asi se disminuye el
dafio colateral a estructuras vecinas.?

La tasa de control local a los dos afios de seguimiento para los pacientes con
extension Il B de enfermedad tratados con radioterapia es de 87,5 %, se obtiene
minima radiacion colateral a las estructuras vecinas. Hay informes de resolucion
completa de la recurrencia sin evidencia endoscopica de enfermedad durante el

seguimiento hasta los 40 meses, se consigna minima morbilidad.?*
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b) Radiocirugia (Gamma knife)

La indicacion de esta modalidad terapéutica en el manejo del angiofibroma es muy
limitada. Se describe su utilizacion en aquellos pacientes con angiofibroma que se
extiende a la orbita, region infratemporal o base de craneo y que han sido sometidos
a cirugia previa, que cursan con enfermedad residual o recurrente a dicho nivel, con
la idea de controlar la enfermedad y preservar al paciente del dafio por radiacion al
cerebro o contenido orbitario adyacente. Algunas series reportan una reduccion en el
tamario de la lesion en el 30 % de los casos. Se ha descrito el desarrollo de fistula de
liquido cefalorraquideo persistente de presentacion tardia, como complicacion de

este tratamiento.®®

¢) Quimioterapia

Existen algunos reportes en la literatura respecto al uso de quimioterapia en
angiofibroma no operable o recurrente, se usan diversos agentes quimioterapicos,
entre ellos la dacarbazina y doxorrubicina.®) Se ha descrito disminucion del tamafio
tumoral y en algunos casos incluso remision de la recurrencia, pero mas alla de estos
reportes anecdaticos, el uso de quimioterapia no es aceptado para el tratamiento de

estos tumores. @421

d) Terapia hormonal

Se ha postulado que el crecimiento de esta tumoracién, que se presenta
exclusivamente en varones adolescentes, estaria favorecido por el estimulo
hormonal, y que su crecimiento involucionaria a partir del momento en que los
pacientes han alcanzado las caracteristicas sexuales secundarias propias del
desarrollo. Ello ha llevado a algunos investigadores a evaluar la eficacia de algunas
drogas como los antiandrégenos que ejercen blogueo competitivo al unirse a los
receptores hormonales.??% Se ha administrado flutamida en algunos pacientes con
la idea de reducir el tamafio de la tumoracion, los resultados de los estudios han sido
contradictorios. En algunos casos se ha descrito reduccion parcial del volumen

tumoral, mientras que otros no han podido demostrar este efecto.®?
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e) Escleroterapia
Se ha reportado en la literatura médica la experiencia en 3 pacientes con la
aplicacion percutidnea de una combinacion de fibrina, OK-432 y bleomicina para

tratar el angiofibroma, de los cuales solo un caso regresé completamente.

f) Terapia bioldgica: lineas de investigacion
Recientemente, con el advenimiento de las técnicas de estudios moleculares se ha
podido determinar que el angiofibroma nasal juvenil tiene las caracteristicas de un
tumor angiogenico con una marcada expresion de receptor de factor de crecimiento
vascular endotelial tipo 2 (VEGFR2) en la superficie celular. Su crecimiento es
favorecido por la accién paracrina de las células estromales al producir VEGF, lo
cual brinda la posibilidad de ensayar en el futuro inhibidores para este receptor como

una modalidad de tratamiento.?

Se concluye que el fibroangioma nasofaringeo es una enfermedad poco frecuente en el
adulto, por lo que ante un paciente con epistaxis se hace necesario un andlisis detallado
del cuadro clinico. Se debe emplear la endoscopia nasal, imagenologia e histologia para

Ilegar a un diagnostico correcto.
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