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RESUMEN

Introduccion: El angiofibroma nasofaringeo juvenil es un tumor benigno, vascular
y localmente agresivo, que afecta casi exclusivamente a varones adolescentes.
Representa entre el 0,05 % y 0,5 % de los tumores de cabeza y cuello, y aunque
histolégicamente es benigno, su comportamiento clinico puede ser infiltrante y
generar complicaciones severas.

Objetivo: Realizar una revision narrativa sobre la epidemiologia, fisiopatologia,
diagndstico por imagen, clasificacion, abordaje quirdrgico, embolizacién
preoperatoria y recurrencia del angiofibroma nasofaringeo juvenil.

Métodos: Se realiz6 una busqueda en PubMed, Scopus y Google Scholar para
identificar revisiones narrativas, revisiones sistematicas, series de casos vy

articulos originales en inglés y espanol publicados entre 1996 y 2024. Se
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incluyeron referencias y revisiones recientes sobre manejo quirdrgico,
embolizacion y bases moleculares del angiofibroma nasofaringeo juvenil.

Analisis de la informacion: Esta enfermedad tiene una incidencia estimada de 1
por 150 000 habitantes. Su etiologia se relaciona con mutaciones somaticas de
CTNNBT1 (B-catenina), asi como con alteraciones del gen APC en casos asociados
a poliposis adenomatosa familiar. El diagnéstico se basa en la clinica tipica,
nasoendoscopia e imagen. El tratamiento estandar es la reseccidén quirurgica via
endoscopica, precedida de embolizacién preoperatoria.

Conclusiones: El angiofibroma nasofaringeo juvenil es una entidad poco
frecuente pero clinicamente relevante. La integracion de diagnéstico temprano,
embolizacién selectiva y abordaje endoscépico ha mejorado significativamente
los resultados quirurgicos y reducido las tasas de recurrencia en etapas iniciales.
Palabras clave: Angiofiboroma nasofaringeo juvenil; Radkowski; B-catenina;
embolizacién preoperatoria; cirugia endoscépica.

ABSTRACT

Introduction: Juvenile nasopharyngeal angiofibroma is a benign, vascular, and
locally aggressive tumor that almost exclusively affects adolescent males. It
accounts for between 0.05% and 0.5% of head and neck tumors, and although
histologically benign, its clinical presentation can be infiltrating and cause severe
complications.

Objective: To conduct a narrative review of the epidemiology, pathophysiology,
imaging, classification, surgical approach, preoperative embolization, and
recurrence of juvenile nasopharyngeal angiofibroma.

Methods: A search was performed in PubMed, Scopus and Google Scholar to
identify narrative reviews, systematic reviews, case series and original articles in

English and Spanish published between 1996 and 2024. References and recent
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reviews on surgical management, embolization and molecular basis of juvenile
nasopharyngeal angiofibroma were included.

Analysis of information: This disease has an estimated incidence of 1 in 150,000
inhabitants. Its etiology is related to somatic mutations in CTNNB1 (B-catenin), as
well as alterations in the APC gene in cases associated with familial
adenomatous polyposis. Diagnosis is based on typical clinical features,
nasoendoscopy, and imaging. Standard treatment is endoscopic surgical
resection, preceded by preoperative embolization.

Conclusions: Juvenile nasopharyngeal angiofibroma is a rare but clinically
relevant entity. The integration of early diagnosis, selective embolization, and
endoscopic approach has significantly improved surgical outcomes and reduced
recurrence rates in early stages.

Keywords: Juvenile nasopharyngeal angiofibroma; Radkowski; B-catenin;

preoperative embolization; endoscopic surgery.
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Introduccion

El angiofibroma nasofaringeo juvenil (ANJ) es un tumor fibrovascular benigno,
poco frecuente, que representa menos del 0,5 % de todos los tumores de cabezay
cuello y que afecta casi exclusivamente a varones adolescentes entre los 10y 25
afos de edad.("? A pesar de su histologia benigna, su comportamiento clinico es

localmente agresivo debido a su rapido crecimiento y alta vascularizacion, lo que
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puede ocasionar invasién de estructuras adyacentes como senos paranasales,
orbita o base de craneo. ¢4

Su etiologia exacta sigue siendo motivo de debate. Se ha postulado la
participacion de factores hormonales, particularmente la expresion de receptores
androgénicos, asi como alteraciones genéticas como mutaciones en el gen
CTNNB1 (B-catenina) y su asociacion con la poliposis adenomatosa familiar. 667
Geograficamente, se ha descrito una mayor incidencia en regiones como India,
Egipto y México, lo cual podria sugerir componentes genéticos o ambientales aun
no definidos. 9

Clinicamente, el ANJ suele manifestarse con obstrucciéon nasal unilateral
progresiva y epistaxis recurrente, un cuadro considerado practicamente
patognomonico en adolescentes varones. (1%1) Otros sintomas incluyen rinorrea
persistente, deformidad facial, proptosis ocular o sintomas auditivos por
disfuncion tubarica. En la endoscopia nasal, tipicamente se observa una masa
rojiza, lobulada y altamente vascularizada en la nasofaringe o cavidad nasal
posterior. (2 Debido al riesgo elevado de hemorragia, la biopsia no se recomienda
salvo en entornos quirdrgicos controlados.

El diagndstico de certeza se establece mediante imagenes contrastadas,
tomografia computarizada (TC) y resonancia magnética (RM), que permiten
caracterizar la extension tumoral y planificar el abordaje quirargico. (1314 El signo
de Holman-Miller en la TC (abombamiento de la pared posterior del maxilar
debido a la presencia de una masa en el espacio pterigomaxilar) y la presencia de
flow voids (vacio de flujo, que es la baja senal observada en vasos sanguineos
con un flujo sanguineo intenso) en la RM son hallazgos cldsicos de esta
enfermedad. (® La angiografia con embolizacion selectiva previa a la cirugia se

considera estandar para disminuir el sangrado intraoperatorio. (19
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En las ultimas décadas, el manejo del ANJ ha experimentado un cambio radical:
los abordajes endoscépicos endonasales han desplazado progresivamente a las
técnicas abiertas clasicas, mostrando tasas de recurrencia bajas y menor
morbilidad en tumores seleccionados. (19 Sin embargo, la seleccién del abordaje
depende de la extensién tumoral, determinada principalmente por Ilas
clasificaciones de Radkowski y Fisch. (")

Pese a su baja incidencia, el ANJ plantea desafios diagndsticos y terapéuticos
considerables, por lo que una sintesis actualizada de la evidencia es esencial
para orientar el manejo especializado, especialmente en contextos
latinoamericanos donde la disponibilidad tecnoldgica y el volumen de casos
pueden variar.Po todo lo anterior se decide como objetivo de este trabajo realizar
una revisiéon narrativa actualizada sobre el angiofibroma nasofaringeo juvenil,
enfocada en su epidemiologia, fisiopatologia, diagndstico clinico e

imagenoldgico, clasificacién tumoral, opciones terapéuticas y recurrencia.

Métodos

Se efectud una busqueda bibliografica en las bases de datos PubMed/MEDLINE,
SciELO y LILACS, sin restriccion inicial de fecha, aunque priorizando estudios
publicados entre 2000 y 2025 para garantizar la actualidad de la informacion
sobre el angiofibroma nasofaringeo juvenil.

Se emplearon términos libres y controlados (MeSH) en inglés y espafol,

n u

incluyendo: “juvenile nasopharyngeal angiofiboroma”, “angiofiboroma nasofaringeo

n u n o u

endoscopic surgery”, “embolization”, “classification”, y “recurrence”.

juvenil”, “
Se incluyeron articulos de revision (narrativas y sistematicas), series de casos
clinicas con mas de 10 pacientes, estudios comparativos entre abordajes
quirdrgicos y publicaciones relevantes sobre diagndéstico por imagenes,

embolizacion y clasificaciones tumorales. No se aplicaron criterios de exclusiéon
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por idioma si el texto completo estaba disponible en inglés o espafnol. La
informacion se organizé6 en los apartados tematicos: epidemiologia,
manifestaciones clinicas, hallazgos imagenolégicos, clasificacion tumoral,

tratamiento quirdrgico, embolizacién preoperatoria, resultados y recurrencia.

Analisis y sintesis de la informacion

El angiofiboroma nasofaringeo juvenil es una entidad rara, con una incidencia
estimada de 1 por cada 150 000 habitantes, representando entre 0,05 y 0,5 % de
los tumores de cabeza y cuello.(? Afecta casi exclusivamente a varones
adolescentes, con un pico de presentacion entre los 10 y 25 anos, y es
excepcional en mujeres, en quienes se han propuesto alteraciones genéticas
como factores predisponentes. ©)

Desde el punto de vista etiopatogénico, se han implicado mecanismos
hormonales androgénicos, con expresion positiva de receptores de andrégenos
en la mayoria de los tumores, y alteraciones genéticas como mutaciones
somaticas en CTNNB1 y su asociacion con poliposis adenomatosa familiar,
donde su frecuencia puede ser hasta 25 veces mayor. 45

La presentacidn clinica tipica incluye obstrucciéon nasal unilateral progresiva y
epistaxis recurrente, consideradas casi patognomodnicas en adolescentes
varones previamente sanos. ©® Otros sintomas menos frecuentes incluyen
rinorrea persistente, deformidad facial, proptosis, cefalea y otitis serosa unilateral
por obstruccion tubarica.

El diagndstico se establece principalmente mediante nasoendoscopia e
imagenologia. La tomografia computarizada con contraste permite identificar el
signo de Holman—Miller y valorar la extensién dsea, mientras que la resonancia
magnética (RM) muestra caracteristicas vasculares especificas, como multiples

vacios de flujo, utiles para diferenciar el ANJ de otras lesiones nasofaringeas. &9
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La angiografia digital se utiliza para planificar la cirugia y realizar embolizacién
preoperatoria, reduciendo de manera significativa el sangrado intraoperatorio. (19
Para describir la extension tumoral y orientar el tratamiento se emplean
principalmente las clasificaciones de Radkowski y Fisch, basadas en hallazgos
imagenoldgicos y anatémicos. (1112
La clasificacion de Radkowski consiste en los siguientes acapites;
Estadio |A: Limitado a la nariz o nasofaringe
Estadio IB: Extensién al menos a uno de los senos paranasales
Estadio IIA: Minima extensiéon hacia el foramen esfenopalatino, incluye
parte de la fosa pterigomaxilar media
Estadio 1IB: Ocupacion completa de la fosa pterigomaxilar con signo de
Holman-Miller, desplazamiento lateral o anterior de ramas de la arteria
maxilar, puede tener extensién superior con erosion del hueso orbital
Estadio IIC: Extension a través de la fosa pterigomaxilar hacia la mejilla,
fosa temporal o posterior a la pterigoides
Estadio IlIA: Erosion de la base del craneo con minima extension
intracraneal
Estadio IlIB: Erosion de la base del craneo con extension intracraneal
extensa e invasion del seno cavernoso.
La clasificacién que Fisch propuso en 1983 es la siguiente:
Tipo I: Tumor limitado a la nasofaringe y cavidad nasal, sin destruccién
Osea.
Tipo II: Tumor que invade el PMF y los senos maxilares, etmoidales y
esfenoidales, con destruccion dsea.
Tipo lll: Tumor que invade la fosa infratemporal, la 6rbita y la region

paraselar, permaneciendo lateral al seno cavernoso.
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Tipo IV: Invasién masiva del seno cavernoso, regién quiasmatica 6ptica o

fosa pituitaria.

El tratamiento estandar es la resecciéon quirdrgica completa, tradicionalmente
mediante abordajes abiertos transfaciales o craneofaciales. Sin embargo, los
avances en cirugia endoscépica han permitido realizar resecciones completas
por via endonasal en tumores de tamano pequeno y mediano, con menor
sangrado, menor morbilidad y mejores resultados estéticos.(3141% En series
contemporaneas, la embolizacion preoperatoria se realiza en la mayoria de los
casos, idealmente entre 24 y 72 horas antes de la cirugia, logrando reducir en un
40-50 % el sangrado intraoperatorio. (1013

La recurrencia varia entre 10 y 40 % dependiendo del estadio y la técnica
quirdrgica empleada. Es baja en tumores en Estadios | -Il de Radkowski tratados
por via endoscépica, y mas alta en estadios avanzados con invasion de base de
craneo o extension intracraneal.(1410)

El seguimiento endoscépico e imagenoldgico prolongado es esencial para
detectar recurrencias tempranas y permitir reintervenciones endoscopicas en
lesiones residuales pequenas.

La clasificacion por estadios es fundamental para planificar el tratamiento
quirdrgico. La cirugia endoscopica, apoyada en la embolizacion preoperatoria, se
ha consolidado como la opcién preferida para tumores en estadios tempranos,
con excelentes tasas de control local y menor morbilidad.

Los abordajes abiertos o combinados contindan siendo necesarios en casos
avanzados con invasion de base de craneo o extensién intracraneal. La
recurrencia, aunque menos frecuente con técnicas endoscépicas, requiere un

seguimiento prolongado mediante endoscopia y resonancia magnética.
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En conjunto, la combinacién de diagndstico temprano, planificaciéon quirdrgica
adecuada y seguimiento estructurado permite lograr resultados quirdrgicos

6ptimos y minimizar complicaciones en esta entidad poco frecuente.

Conclusiones

El angiofiboroma nasofaringeo juvenil es una entidad poco frecuente pero
clinicamente relevante. La integracion de diagndstico temprano, embolizacién
selectiva y abordaje endoscépico ha mejorado significativamente los resultados

quirdrgicos y reducido las tasas de recurrencia en etapas iniciales.
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