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RESUMEN

Introduccion: El nasoangiofibroma juvenil es un tumor benigno que se origina en la
nasofaringe. Entre sus caracteristicas se sefialan que es localmente agresivo, muy
vascularizado, de presentacién casi exclusiva en adolescentes del sexo masculino, y el
tratamiento de eleccion es quirurgico.

Objetivo: Evaluar la efectividad y seguridad del tratamiento endoscopico en el
nasoangiofibroma juvenil.

Meétodos: Se realiz6 un estudio retrospectivo y descriptivo de serie de casos. Se revisaron
las historias clinicas de 30 pacientes operados entre marzo de 2015 a mayo de 2019, en el
Centro Nacional de Cirugia de Minimo Acceso y el Hospital Pediatrico William Soler. Las
variables analizadas fueron: edad, sintomas, estadio, necesidad de embolizacion,

vascularidad residual, tiempo quirdrgico, volumen de sangrado, estadia hospitalaria,
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complicaciones y recidiva.

Resultados: La edad media fue de 12.87 afios y la totalidad de los pacientes fueron del
sexo masculino. Se realizaron un total de 32 intervenciones quirdrgicas en 30 pacientes. En
los pacientes en estadio grado | de Andrews no se realizé embolizacion. El tratamiento fue
quirdrgico endoscépico, con tiempos quirdrgicos adecuados; se presentd un nivel de
sangrado que no dificulto realizar el tratamiento, con una estadia posoperatoria media de 7
dias y una morbilidad baja.

Conclusiones: El abordaje endoscopico del nasoangiofibroma juvenil es una técnica segura
y eficaz que permitid el abordaje y reseccion adecuada del tumor en todos los pacientes,
con muy baja morbilidad y sangramiento. La casuistica presentada en el estudio es
significativa, ya que se trata de un tumor de muy baja incidencia.

Palabras clave: angiofibroma; epistaxis; cirugia endoscdpica por orificios naturales.

ABSTRACT

Introduction: Juvenile nasoangiofibroma is a benign tumor that originates in the
nasopharynx. It is locally aggressive, highly vascular, presenting almost exclusively in
adolescent males, and surgery is the treatment of choice.

Objective: To assess the effectiveness and safety of endoscopic treatment in juvenile
nasoangiofibroma.

Methods: A retrospective and descriptive case series study was carried out. The medical
records of 30 patients who underwent surgey from March 2015 to May 2019, at the
National Center for Endoscopic Surgery and William Soler Pediatric Hospital, were
reviewed. The variables analyzed were age, symptoms, stage, need for embolization,
residual vascularity, surgical time, volume of bleeding, hospital stay, complications and
recurrence.

Results: The mean age was 12.87 years and all the patients were male. A total of 32
surgeries were performed in 30 patients. Embolization was not performed in stage |
Andrews patients. Treatment was endoscopic surgery, with adequate surgical times; there
was bleeding that did not make treatment difficult, with a mean postoperative stay of 7 days

and low morbidity.
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Conclusions: The endoscopic approach to juvenile nasoangiofibroma is a safe and
effective technique that allowed proper approach and resection of the tumor in all patients,
with very low morbidity and bleeding. The casuistry presented in the study is significant,
since this tumor has very low incidence.

Keywords: angiofibroma; epistaxis; endoscopic surgery through natural orifices.
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Aceptado: 12/07/2020

Introduccion

En el siglo IV antes de Cristo, Hipdcrates describié en algunos enfermos la existencia de
una masa nasal, se refirio a lo que posteriormente se conocié como nasoangiofibroma
juvenil como un polipo. En 1906, Chauveau le di6 el nombre de nasofibroma y en 1940,
Freeberg encuentra caracteristicas vasculares y acufia el término de angiofibroma.*?

El nasoangiofibroma juvenil (NAFJ) es un tumor benigno pero localmente agresivo, que se
origina en la nasofaringe, es altamente vascularizado. Representa entre el 0,05 % al 0,5 %
de las neoplasias de cabeza y cuello. Predomina en adolescentes del sexo masculino entre
10 a 24 afios, con un promedio de 15 afios, por lo que se considera que su etiologia es
hormonal.®

Los sintomas principales son la obstruccion nasal unilateral y la epistaxis. Por tratarse de un
tumor raro, a veces no se piensa en este diagnostico y los pacientes pueden llegar en
estadios avanzados. También se puede encontrar rinorrea, anosmia e hipoacusia. La
deformidad facial, la proptosis y el déficit neuroldgico sugieren una enfermedad
avanzada.®

El diagndstico se sospecha por la clinica y se confirma mediante tomografia contrastada
(TC), resonancia magnética (RM) y angiografia.®

El tratamiento de eleccion es quirdrgico y, tradicionalmente, se han utilizado diversos

abordajes abiertos como el degloving medio facial, el abordaje transmaxilar tipo Caldwell-
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Luc, la rinotomia lateral, el abordaje transpalatino, el Le Fort 1 y los abordajes de la fosa
infratemporal. Los tumores extensos con afectacion lateral de la fosa infratemporal o con
extension intracraneal, pueden requerir un abordaje tipo craneofacial. La radioterapia y la
terapia antiandrogeénica se reservan para los tumores que se consideran inoperables. No se
recomienda la biopsia por el riesgo de sangrado.®

Debido a la elevada vascularizacion de estos tumores, la embolizacion preoperatoria de los
vasos nutricios del tumor ayuda a reducir significativamente la pérdida de sangre y facilita
la reseccion endoscopica del mismo.®

Los nasoangiofibromas juveniles se originan en la zona del reborde coanal, reciben su
nutricion vascular principalmente de la arteria esfenopalatina cerca del agujero
esfenopalatino. Por esta razon, siempre que se haga un control vascular adecuado se pueden
abordar por endoscopia por tratarse de una zona accesible endoscopicamente. Es importante
conocer la anatomia vascular de la zona; en los tumores mas avanzados puede haber
vascularizacion contralateral de la arteria maxilar interna y del sistema de la carotida
interna, asi como del sistema del seno cavernoso. Por tal motivo se requiere que estas
cirugias complejas sean realizadas por cirujanos expertos en cirugia endoscopica y en
centros altamente calificados.

La via endoscopica nasal tiene menor morbimortalidad que la via abierta, en que
generalmente se hayan mayores pérdidas sanguineas y otras complicaciones locales y
sistémicas. A pesar de estas desventajas, el abordaje de esta enfermedad se continta
realizando, en la mayoria de los centros asistenciales de nuestro pais y muchos centros del
mundo, a través de los abordajes abiertos y en muchos casos no abordan todos los estadios
por via endoscopica, se reserva el abordaje endoscopico para estadios iniciales.®

Se debe sefialar que la curva de aprendizaje para realizar una reseccion quirurgica exitosa,
tanto para abordajes abiertos como endoscopicos, es muy larga, lo cual esta justificado por
la baja incidencia de esta enfermedad, la complejidad de la técnica y la necesidad de

tecnologias avanzadas para el manejo de pacientes con estadios tipo 11y IV (Fig. 1).
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Fig. 1 - Nasoangiofibroma estadio 1V.

Este estudio se efectu6 con el objetivo de evaluar la efectividad del tratamiento

endoscopico del nasoangiofibroma juvenil.

Métodos

Se realiz6 un estudio retrospectivo y descriptivo con datos de las historias clinicas de 30
pacientes con diagnostico de nasofibroangioma juvenil, entre de marzo de 2015 y mayo de
2019. Estos pacientes fueron intervenidos quirirgicamente por via endoscépica nasal en los
siguientes hospitales: Centro Nacional de Cirugia de Minimo Acceso y Hospital Pediatrico
William Soler.
Procedimiento

Los pacientes fueron evaluados segun la edad en el momento del diagndstico, el sexo, los
sintomas, el sitio de la lesion, el tratamiento quirtrgico, estadio y volumen de sangrado y
complicaciones. La extension de la afectacion sinusal se evalué a partir de estudios de
imagen y hallazgos intraoperatorios.

Se les realizd a todos nasoendoscopia con lente de 0 y 30 grados, tomografia computarizada

contrastada (TC) de macizo craneofacial; la resonancia magnética se reservo para pacientes
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en estadio 1V (Fig. 1) para evaluar la extension intracraneal, evaluacién y diagndéstico de las
recurrencias.
Se efectué embolizacion previamente al tratamiento quirurgico a los pacientes en estadio I
a IV segun la clasificacion de Andrews-Fish,) siempre 48 o 72 h previo a la cirugia; se
utiliz6 material de embolizacion de acuerdo a la disponibilidad del mismo. A todos los
pacientes se les solicitd orden de transfusion, disponibilidad de 1000 cc de globulos segun
grupo y factor Rh.

Manejo transoperatorio
El procedimiento se realiz6 bajo anestesia general orotraqueal, con hipotension controlada;
se realizd cirugia endoscopica nasal con lente de 30 grados. La extension de la cirugia
dependio de la localizacion del tumor y su estadio.

Técnica quirurgica

Se colocaron en ambas fosas nasales unas lentinas embebidas en oximetazolina durante 10
min o epinefrina al 1 % un &mpula de 1 ml en 10 cc de solucidn salina fisioldgica al 0,9 %.
Se realiz0 exposicion adecuada del tumor previa septoplastia cuando fue necesaria; se
secciond con tijera parte del cornete medio dejando su axila; se realiz6 turbinoplastia del
cornete inferior cuando fue requerido.
Si el tumor se emboliz6 adecuadamente, este se resecd por partes y se disminuyé el
volumen tumoral para intentar ver los puntos de referencia anatomicos. Cuando existid
vascularidad residual, se prefirié realizar la remocion del tumor en bloque para disminuir
las pérdidas sanguineas.
Una adecuada uncinectomia y una amplia antrostomia maxilar permitié exponer la pared
posterior del seno maxilar y realizar el control vascular de la arteria maxilar interna y sus
ramas, exponiendo la fosa pterigomaxilar. La amplitud de la maxilectomia en sentido
anterior prelagrimal dependio del grado de extensioén del tumor hacia el seno maxilar,
siempre que se pudo se preservo la via lagrimal.
Se identifico el rostrum esfenoidal y se complet6 la esfenoidotomia para asegurar que el
tumor no se extendiera hacia el interior del seno esfenoidal.
La septectomia posterior permitié mejorar la visualizacion y facilito el acceso desde ambas

fosas nasales.
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En los tumores con extension a fosa infratemporal generalmente se realizé traccion y
diseccion de estos, una vez completada la exposicion de la fosa pterigomaxilar.
En los tumores extensos con compromiso del seno cavernoso, su diseccion se logré con una
adecuada hemostasia y control vascular de este; se tuvo cuidado del uso de la aspiracion
coagulacion bipolar, la cual fue utilizada para coagular los vasos nutricios de la superficie
tumoral; con un despegador-aspirador de Freer o un bisturi se liberé el tumor de las
adherencias a las estructuras cercanas.
El tumor se fue disecando de los tejidos circundantes hasta dejarlo pediculado en su origen
vascular y se colocaron clips en la arteria esfenopalatina y sus ramas. Se dividio la arteria y
finalmente se liberd el tumor hacia la nasofaringe, y se extrajo bien por la boca o por las
fosas nasales.
Se inspecciono la mucosa de la zona parar asegurar que no quedaran restos tumorales, para
poder enviar biopsias de los margenes tumorales. Se realiz6 una hemostasia meticulosa, y
se dejo generalmente un taponamiento con sonda de Foley.

Manejo posoperatorio
Los pacientes salieron de cirugia y fueron trasladados a la unidad de cuidados intensivos
pediatricos. Todas las muestras extraidas se enviaron a estudio en diferido por el servicio de
anatomia patoldgica. El seguimiento minimo posoperatorio para todos los pacientes fue de
12 a 36 meses.
Se empleo para la confeccion y el anlisis de los datos el programa estadistico IBM-SPSS.

Resultados

De los pacientes estudiados, el 100 % pertenecian al sexo masculino. El rango de edades
fue de 8 a 18 afios (edad promedio 12,87 afios).

La epistaxis y la obstruccion nasal fueron las manifestaciones clinicas mas frecuentes y
estuvieron en el 100 % de los casos. La cefalea y la deformidad facial se presentaron en

menores porcentajes, asi como el resto de los sintomas (Tabla 1).

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




7 z?mgALMNOEMEDmU\s Revista Cubana de Otorrinolaringologia. 2020;21(3):e175

Tabla 1 - Sintomas al momento del diagnéstico

Sintomas No. %
Obstruccion nasal unilateral 9 30,0
Obstruccion nasal bilateral 21 70,0
Epistaxis 30 100
Cefalea 6 20,0
Deformidad facial 5 16,7
Proptosis 2 6,7
Epifora 1 3,33
Salida de LCR 1 3,33

En todos los casos, los estudios de tomografia computarizada contrastada de los senos
paranasales (Fig. 2) mostraron realce con el contraste, lo que evidencié una curvatura hacia
anterior de la pared posterior del seno maxilar. En los pacientes con invasion de la base del
craneo en la RM en secuencias de imagen en T1 se observé una lesidn hipointensa, y en
secuencia de imagen T2 se constatd una lesion de tipo hiperintensa con invasion parcial del

SENO Cavernoso.

Fig. 2 - TC corte coronal y axial de macizo craneofacial.

En la tabla 2 se resumen las principales variables en relacion a la clasificacion de Andrews-

Fish, cinco pacientes (16,66 %) fueron estadio I, 10 pacientes (33,33 %) presentaron

[P ev-rnc |
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estadio 11, 13 pacientes (43,33 %) al momento del diagnostico estaban en el estadio 11, y
dos pacientes (6,66 %) hubo en estadio 1V. La vascularidad residual aumenta segun el
estadio y esta presente en todos los pacientes en estadio 1V.

La totalidad de los pacientes fueron tratados por via endoscoOpica nasal, bajo anestesia
general, con un tiempo quirdrgico promedio de 180 minutos, con pérdidas sanguineas
adecuadas que no causaron descompensacion hemodindmica y que fueron mayores en
relacion con el estadio del tumor.

Los pacientes evolucionaron favorablemente, la estancia posoperatoria fue de 24 h en
unidad de cuidados intensivos pediatricos, y de 7 dias como promedio en sala de
hospitalizacién. A todos los pacientes se les dejo sonda Foley al final del procedimiento y

esta se mantuvo por 5 dias aproximadamente.

Tabla 2 - Comportamiento de las principales variables seguin estadios de Andrews

Estadio | 1 i v Total
Ndmero de casos 5 10 13 2 30
Edad promedio 12,8 | 13,30 | 13,38 12 12,87
Embolizacion 0 10 13 2 25
Vascularidad residual 0 2 4 2 8
Pérdida sanguinea promedio en mililitros | 450 620 720 980 | 677 .,5
Necesidad de transfusion 0 2 4 2 8
Tiempo quirtrgico promedio en minutos 130 150 190 250 180
Estadia promedio en dias 6,2 7,2 7,7 8,5 7,4

Hasta el momento en que se concluyd el estudio los pacientes se mantuvieron
asintomaticos; a dos pacientes (6,66 %) se les realiz6 una cirugia de reintervencién a los 9 y
12 meses, respectivamente, posterior a la primera. Como proceder de rescate se utilizo la
via endoscépica, existiendo control del tumor actualmente, por mas de 3 afios.

En la tabla 3 se muestras las complicaciones que se presentaron; casi el 40 % de la muestra

total presentd infecciones locales.
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Tabla 3 - Complicaciones

| Complicaciones | No. | %

| Infeccion local 7 [ 388
| Sinequias 5 278
| Epifora posoperatoria | 3 | 16,7
| Hipoestesia facial 3 167
| Total | 18 | 100

Los estudios histopatoldgicos de las lesiones resecadas en todos los pacientes fueron

consistentes con el diagndstico de nasofibroangioma juvenil (Fig. 3).

Fig. 3 - Pieza quirdrgica.

Discusion
Diversos estudios han demostrado alteraciones cromosémicas como ganancias en los
cromosomas 4, 6, 8, X, asi como pérdidas en los cromosomas 17 y 22e.® Los factores de
crecimiento angiogénicos, como el factor de crecimiento endotelial vascular (VEGF) se han

asociado mas recientemente.
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Asimismo, se ha vinculado el factor 1 o inducible por la hipoxia (HIF-la) con la
angiogenesis y crecimiento del NAF. Los niveles altos de HIF-1a estan estrechamente
relacionados con la recurrencia del NAF principalmente en los pacientes mas jovenes, por
lo que es probable que este induzca angiogénesis. La determinacion de este factor tendria
valor prondstico para la recurrencia del tumor.(#)

Se considera que el NAFJ se origina en la base del esfenoides en su porcion lateral
alrededor del foramen esfenopalatino, otros indican que se origina del borde
posterosuperior. El crecimiento del tumor tiende a seguir un plano submucoso hacia sitios
cercanos. La extension a la orbita se da en aproximadamente un 30 % y la afeccion
intracraneal en un 10-20 % de los casos.?®

En el diagnostico diferencial se encuentran los poélipos antrocoanales, fibromixoma,
craneofaringiomas, estesioneuroblastoma, cordoma, rabdomiosarcoma, carcinoma
indiferenciado y el linfoma.®

En la TC el tumor realza con el contraste y se puede encontrar el signo de Holman-Miller
(curvatura anterior de la pared posterior del seno maxilar) y en la RM en secuencia de
imagen T1 se puede observar una lesion hipointensa y en secuencia de imagen T2
hiperintensa. Esta lesion realza intensamente con el contraste.?

Existen multiples clasificaciones para esta enfermedad, las mas utilizadas son la de
Andrews y Radkowski que se basan en las caracteristicas de la TC.®

Todos los pacientes intervenidos en la serie presentada fueron por via endoscopica nasal,
incluyendo dos pacientes en estadio 1V en quienes se logré una reseccion total del tumor.
En algunos pacientes en estadio IV con invasion intracraneal extensa se prefiere tratamiento
con radioterapia para evitar morbilidad.**

La angiografia es el mejor método para determinar el suministro de vascularizacion que
generalmente proviene de la arteria esfenopalatina, esta debe ser realizada 24-48 h previas a
la cirugia para combinar con embolizacion.*? En la serie presentada todos los pacientes
fueron embolizados de 24-72 h previos a la cirugia. En los pacientes no embolizados en
estadio I, las pérdidas sanguineas promedian alrededor de 450 ml; en estadios Il y I, las
pérdidas promedios oscilan entre 620 y 720 ml, respectivamente. En los informes de Pérez

Cué, ™ en los estadios | y 11 las pérdidas referidas coinciden con las presentadas en nuestro
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estudio para estos estadios, no asi en el estadio Il en que las pérdidas son superiores y
oscilan entre 800 y 2600 mL

Los pacientes se embolizaron a partir del estadio Il en adelante. Se ha constatado que la
embolizacion preoperatoria reduce la pérdida sanguinea durante la cirugia a 450 ml frente a
740 ml en pacientes no embolizados. 34

Solo cuatro de 13 pacientes en estadio 111 y los dos pacientes en estadio IV requirieron
transfusion intraoperatoria, como promedio de 500 cc, justificado por el volumen de
pérdidas sanguineas superior a 800 ml y sin ninguna complicacion o sintomas de
hipovolemia aguda. En la serie publicada por Pérez Cue,*® se informa el procedimiento de
autotransfusion en salto de rana, aceptado por las grandes pérdidas sanguineas.

Boghani® publico una revision de 87 articulos con 1047 pacientes operados por via
abierta y endoscopica, y se demostré que la cirugia endoscépica se asocia con menor
pérdida sanguinea intraoperatoria y menor tasa de recurrencia en comparacion con la
cirugia abierta. En varias series de pacientes con diagnostico de angiofibroma se reportan
casuisticas mixtas de pacientes intervenidos por via abierta y por via endoscopica.(!>16:17:18)
En los trabajos consultados®® no se hace referencia a los tiempos quirtrgicos. En la
serie estudiada se consideraron adecuados y compatibles con la complejidad del proceder,
incluso inferiores comparativamente con los abordajes abiertos acorde a la experiencia en
cirugia abierta.

La tasa de recurrencia reportada por la literatura oscila entre 27 y 46 %. En este estudio
se comportd por debajo, esta fue de un 6,66 % y en ambos casos existia vascularidad
residual, lo cual puede hacer mas dificil el proceder debido a mayor sangramiento.

En los trabajos de Snyderman®® se clasifican los nasoangiofibromas de acuerdo a la
presencia de vascularidad residual o no, existe mayor tasa de recurrencia a mayor
vascularidad residual. Los autores de esta investigacion consideran que en la programacion
quirdrgica se debe establecer una correlacion entre la clasificacion de Andrews y la de
Snyderman para una mejor planificacion de los casos.

En Cuba, desde 1983 en el Hospital Hermanos Amejeiras se realizo el tratamiento de estos
tumores utilizando la via abierta, se informd una tasa de recurrencia de 6,2 %, incluyeron

en su serie tanto pacientes quirirgicos como aquellos tratados paliativamente.!® Otras
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causas de recidiva son la reseccion incompleta debido a la ausencia de capsula del tumor, lo
que dificulta el plano quirdrgico y su tendencia a difundir en la submucosa.

Los pacientes menores de 14 afios y aquellos con tumores en estadio avanzado tienen
mayor riesgo de recurrencia, al igual que aquellos pacientes con una exploracion
inadecuada del canal vidiano, por existir propagacion perineural del tumor.®2%2Y En lo
referente a las recidivas, los dos pacientes en estadios IV no presentaron esta eventualidad.
Se recomienda reintervencion siempre que se constate clinica y radiolégicamente una
lesion tumoral vascular. Ante la presencia de una lesion tumoral clinicamente estable
constatable por endoscopia o la aparicion de sintomas como el sangramiento nasal, se debe
monitorear su crecimiento siempre que se pueda antes de decidir la necesidad de
reintervenir.

La pérdida sanguinea transoperartoria con hipovolemia y la necesidad de transfusion es la
complicacion mas frecuente, otras complicaciones que pueden encontrarse son: la
xeroftalmia debido a compromiso del vidiano, hipoestesia facial, defecto septal posterior,
lesion ocular, muscular, vascular, fistula de liquido cefalorraquideo, epistaxis
postoperatoria e hiposmia.*%?? La morbilidad encontrada en este estudio fue baja y solo se
presentaron complicaciones menores, la sepsis local fue la mas significativa, justificada por
la dificultad para curar a los nifios.

El seguimiento se realiza con endoscopia nasal y resonancia magnética, ya que esta puede
diferenciar procesos inflamatorios de tumorales. Se recomienda hacer cada 6 meses por 12
a 18 meses y luego anuales por lo menos hasta cumplir 3 afios de la intervencion, ya que la
mayor incidencia de recurrencia es entre los 6 y 18 meses.?

Los pacientes operados se siguieron mediante endoscopia cada 15 dias los primeros 2
meses con el objetivo de eliminar costras de las fosas nasales y detectar persistencia o
recidivas precoces, posteriormente cada mes hasta los 6 meses y luego cada 3 meses hasta
cumplir los 2 afios y a los 3 afios de operados.

La radioterapia adyuvante para la enfermedad residual es controvertida por el riesgo de
degeneracion sarcomatoide del tejido residual o por la formacién de neoplasias inducidas,
ademas de complicaciones como cataratas, ceguera, panhipopituitarismo, retardo en el

crecimiento, necrosis del I6bulo temporal, carcinoma de células basales de piel.#229 A
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ninguno de los casos de este estudio se les realizd radioterapia. La terapia hormonal se usé
para disminuir el tamafio del tumor y la vascularidad, pero actualmente no es recomendado
por los efectos adversos y eficacia no demostrada.”

Se concluye que el abordaje endoscépico del nasoangiofibroma juvenil es una técnica
segura y eficaz que permitid la reseccion adecuada del tumor en todos los pacientes, con
muy baja morbilidad y sangramiento. La casuistica presentada en el estudio es significativa,

por tratarse de un tumor de muy baja incidencia.
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