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RESUMEN

El angiofibroma nasofaringeo juvenil es una neoplasia vasoformativa benigna de
lento crecimiento, localmente agresiva. Este es un tumor relativamente raro y espo-
radico el cual representa aproximadamente el 0,5% de todos los tumores de cabeza
y cuello. Las caracteristicas clinicas son epistaxis y obstruccion nasal unilateral que
ocurren en mas del 80% de los pacientes. Se presenta el caso de un masculino de
veintitin afios, estudiante, el cual presentd epistaxis anteroposterior, cefalea inten-
say obstruccidn nasal derecha. Se realiz6 tomografia de senos paranasales contras-
tada y se visualiza masa de tejidos blandos nasosinusal que ocupa cavidad nasal
y nasofaringe derecha, senos etmoidales y esfenoides, fosa pterigopalatina ipsila-
teral con reforzamiento vascular postcontraste con zonas de necrosis. El paciente
fue intervenido quirdrgicamente y tuvo una evolucion satisfactoria. A través de la
presentacion de este caso clinico se da a conocer las manifestaciones clinicas y el
manejo de esta entidad, ya que siendo benigna puede llegar a comprometer la vida
por sangrado excesivo o extension intracraneal.

ABSTRACT

Juvenile nasopharyngeal angiofibroma is a benign slow-growing, locally aggressive
vasoactive neoplasia. This is a relatively rare and sporadic tumor and accounts
for about 0.5% of all head and neck tumors. The clinical features are unilateral
epistaxis and nasal obstruction, occurring in more than 80% of patients. We present
the case of a 21-year-old male student, who presented with posterior and anterior
epistaxis, severe headache and right nasal obstruction. A contrast-enhanced
tomography of the sinuses was performed and a mass of nasosinusal soft tissue was
visualized, occupying the nasal and cavity, sphenoidal and ethmoidal sinuses and
postcontrast ipsilateral pterygopalatine fossa with vascular reinforcement and areas
of necrosis was observed. The patient underwent surgery and had a satisfactory
outcome. Through the presentation of this clinical case the clinical manifestations
and the management of this entity are disclosed, since, being benign it can end up
compromising life by excessive bleeding or intracranial extension.

Pag 52



RCSEM  Volumen 1 | Ndmero 1] enero - junio 2017

Introduccién

El angiofibroma nasofaringeo juvenil es un tumor benigno
que se origina en la nasofaringe no encapsulado, muy
vascularizado, con diseminacién por orificios naturales y
localmente destructivos. Tiende a crecer a lo largo de los
agujeros y fisuras naturales relacionados con su sitio de
origen que aun sigue siendo controversial, este afecta el
agujero esfenopalatino, todos los senos paranasales (en
especial el maxilar), las fosas pterigomaxilar y media, y
la 6rbita. Suirrigaciéon depende sobre todo de las arterias
maxilar interna, faringea ascendente y oftalmical.

El angiofibroma nasofaringeo es un pdlipo nasal
fibroso que se presenta durante la pubertad. Constituye el
0,05% de todos los tumores de cabeza y cuello. Predomina
casi en su totalidad en varones, aunque hay informes
aislados en mujeres en las publicaciones médicas. Aparece
entre la edad escolar y el adulto joven, con una media en el
momento del diagnéstico de 15 afios. En términos clinicos,
la triada de obstruccién nasal unilateral o bilateral, epistaxis
y tumoracién en nasofaringe o nariz en un adolescente
debe hacer pensar en esta entidad, hasta no demostrarse lo
contrario. El uso de imdgenes y la endoscopia diagnéstica
son fundamentales para definir el estadio y planear el
abordaje quirtrgico (estd contraindicada la biopsia)=2.

Es necesario un diagndstico temprano debido a
complicaciones terribles para el paciente, ya que por su
modalidad de crecimiento puede alterar estructuras vecinas,
sobre todo cerebral, aumentando la mortalidad y cuyo mejor
tratamiento en la actualidad es la reseccién quirtrgica.

A través de la presentacion de este caso clinico se da
a conocer las manifestaciones clinicas y el manejo de esta
entidad, ya que siendo benigna puede llegar a comprometer
la vida por sangrado excesivo o extension intracraneal.

Descripcién de caso clinico

Paciente de veintitin afios, estudiante, del sexo masculino,
originario de Nueva Guinea, remitido de atencién
primaria de la ciudad de Granada a emergencia de
otorrinolaringologia del Hospital Escuela Antonio Lenin
Fonseca (HEALF) de Managua, por presentar epistaxis
anteroposterior, cefalea intensa y obstruccién nasal
derecha de seis dias de evolucidn.

Inicialmente el cuadro empezd con cefalea
frontooccipital de intensidad moderada de siete afios de
evolucidn; posteriormente presentd obstruccién nasal. Fue
manejado en atencion primaria de la ciudad de Granada,
como rinitis alérgica tratado con loratadina. Presentd
epistaxis de seis meses de evolucién tltimamente ésta era
mas frecuente, abundante, bilateral, y se dificultaba su
control a pesar de los tratamientos impuestos. Seis dias
antes de acudir a la consulta present6 odinofagia, fiebre
no cuantificada, obstruccién nasal y corizas frecuentes
con cefalea intensa holocraneana; niega otalgia u otros
sintomas.

El paciente no tiene antecedentes de enfermedades
infecciosas. El interrogatorio por aparatos y sistemas no
aport6 datos de interés. Su tension arterial fue de 120/80
mmHg, el pulso de 84/min, la frecuencia respiratoria
de 16/min. y la temperatura axilar de 36,5 °C. Entre los
pardmetros que se recogieron, se encuentran los datos
relativos a la edad, ocupacién, sexo, sintomatologia referida
en el momento de la entrevista, no presenta antecedentes
personales ni familiares relacionados a esta enfermedad.

La parte primordial del examen fisico una vez
controlado el sangrado estuvo orientado hacia la esfera
de otorrinolaringologia y se encontrd lo siguiente:

e Rinoscopia anterior: mucosa nasal hiperémica y
con restos sanguineos.

e Rinoscopia posterior: se observé una tumoracién
blanco-rosada, pediculada, insertada en la parte
derecha de la nasofaringe, proyectandose detras
del velo del paladar y con secrecién rojiza.

e Otoscopia: de aspecto normal.

e Orofaringe: mucosa congestiva,
cripticas.

e Laringoscopia indirecta: hipofaringe y laringe de
aspecto normal.

El resto del examen fisico fue normal. En la esfera
psiquica, el paciente acudié irritable y tuvo convulsiones
ténico-clénicas en emergencias que se controlan con
anticonvulsivos.

En el servicio de emergencias se le realizd
taponamiento nasal anteroposterior y se logra detener
el sangrado. Posteriormente, se realizd tomografia de
senos paranasales contrastada y se visualizdé masa de
tejidos blandos nasosinusal que ocupa cavidad nasal y
nasofaringe derecha, senos etmoidales y esfenoides, fosa
pterigopalatina ipsilateral con reforzamiento vascular
postcontraste con zonas de necrosis, con dimensiones de
72x37x56mm (Ver Figura 1). También se efectud el andlisis
de la evolucién clinica del caso, asi como su prondstico.
Los examenes complementarios tomados en emergencia
reportaron biometria hemadtica completa, hemoglobina:
14,7 g/dL, hematécrito: 39,4 %, leucocitos: 5,960 x
mm3, segmentados: 43,9%, eosinodfilos: 0,1 %, linfocitos:
48,3 %, tiempo de protrombina: 14 seg., tiempo parcial de
tromboplastina: 30 seg.

El abordaje del paciente fue sintomdtico con
diazepam 2 g IV inmediatos para controlar las convulsiones.

Se realiz6 manejo quirdrgico con incisién
transpalatina para revisiéon primaria de senos maxilares
y celdillas etmoidales. Posteriormente se realizé incisién
neuroquirurgica, craneotomia frontal con seccién
bicoronal. (Figura 2). Se evidencié la extensién a fosa
craneal anterior con aproximadamente 100cc de sangre,
lo cual se drend y se realizé extirpaciéon del tumor sin
reseccion de estructuras adyacentes, debido a que la
revisién no mostroé infiltracion y se realizé hemostasia por

amigdalas
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Figura 1. Imagen de TAC de senos paranasales.
Fuente: Departamento de Imagenologia. HEALF.

Figura 2. Craneotomia frontal con seccion bicoronal.
Fuente: Departamento de Otorrinolaringologia. HEALF.

Figura 3. Masa tumoral extirpada.
Fuente: Departamento de Otorrinolaringologia. HEALF.

cauterizacién de los vasos circundantes (Ver Figura 3).

La evaluacién posterior a la cirugia en doce horas
reflej6 a un paciente consciente, con estado neurolégico
adecuado sin evidencia de secuelas postquirtirgicas. Se
realiza valoracién cinco dias posteriores, observando herida
quirtrgica sin signos de infeccién local ni dolor (Ver Figura 4).

Comentarios
El angiofibroma nasofaringeo juvenil representa menos
del 1% de los tumores de cabeza y cuello, es de especial

Figura 4. Herida quirdrgica sin signos de infeccicn.
Fuente: Departamento de Otorrinolaringologia. HEALF.

importancia reconocerlo debido a que personas jévenes
con epistaxis crénica estdn muy susceptibles al padeci-
miento de esta patologia de origen vascular y controver-
sial?. La presentacién tipica es en jévenes de diecisiete a
veinticinco afios, pero puede presentar a edades menores
0 mayores, aunque representan casos mucho mas espo-
radicos®. Es un padecimiento poco comtn, pero con alta
morbimortalidad por la hemorragia que genera y por la
destruccién local secundaria a su patrén de crecimiento.
El sitio de origen exacto aun es controversial. Se cree que
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se localiza en el borde posterosuperior del foramen esfe-
nopalatino, extendiéndose a la cavidad nasal, senos para-
nasales, fosa pterigomaxilar, infratemporal, intraorbitaria
e intracraneal®.

Hay varias teorias sobre el origen del angiofibro-
ma, una teoria defiende que se trata de una respuesta des-
moplésica del periostio nasofaringeo o del fibrocartilago
embrionario entre el basioccipucio y el basiesfenoides®.

La teoria hormonal defiende que hay receptores
de estrégeno (25%), progesterona (58%) y andrdégenos
(25%) en el tumor. No obstante, las concentraciones de
gonadotropina son normales, y se han descrito casos de
involucién espontdnea en la adolescencia. Beham et al.
defienden un origen vascular del angiofibroma a partir de
neovasos de formacién en la adolescencia®.

Otra teoria sostiene que hay células paragangliéni-
cas no cromafinas de ramas terminales de la arteria maxi-
lar, concretamente un remanente de la rama del primer
arco branquial (atavismo vascular), que no se ha acabado
de reabsorber con células endoteliales vasculares, capaces
de proliferar y de formar tejido sangrante®.

La teoria genética se mantiene al haberse demostra-
do por hibridacién gendmica, por delecién del cromosoma
17, incluidas regiones del gen supresor p53 y el oncogén Her-
2/neu. Ademds, esta teoria ha logrado encontrar asociacio-
nes con el sindrome hereditario de Gardner y aberraciones
cromosdémicas®. A pesar de la alteracién de protooncogenes
estd demostrado que no tiene potencial malignizante, pero
si un gran poder de expansién debido a su rapidez para la
sintesis de matriz extracelular a partir de colageno tipo II, fi-

bras reticulares y neovascularizacién inducidas por el factor
de crecimiento endotelial vascular’.

Discusién de caso clinico

El angiofibroma nasofaringeo juvenil en su naturaleza
benigna, es un tumor expansivo dentro de los senos
paranasales e incluso fosas craneales?, en el presente caso
se observa una tomografia con evidencia de infiltracién del
techo de la cavidad nasal, seno maxilar derecho y tejido
blandos circundantes, en el transquirtrgico se observd
una prolongacién vascular tumoral con extensién a fosa
craneal anterior, lo cual apoya la evidencia previa de nula
propagacién maligna, probablemente debido a que no
altera genes del ciclo celular en su historia natural. Debido
a este hallazgo transquirtrgico se clasificé al tumor en
estadio IV, segun la clasificacién de Chandler y estadio ITIA
segun la clasificacion de Radkowski et al. (Ver Tabla 1).

La epistaxis continda siendo el signo y sintoma
mas comun en la presentacién clinica, el paciente inicia
con sangrado que se torna crdénico?, acompafiado de
obstrucciéon nasal y sensacién de masa intranasal,
el presente caso acudié por una epistaxis no cesante
que se tornaba progresivamente mads intensa debido
a la progresion del tumor y su naturaleza vascular. El
tratamiento quirdrgico se lleva a cabo dependiendo
del estadio del tumor. Varios abordajes abiertos se han
realizado; tradicionalmente, estos incluyen rinotomia
lateral y mas recientemente la técnica de Degloving medio
facial*. Sieltumorseextiendealafosainfratemporal medial
0 Seno cavernoso, se requiere una maxilectomia medial.

Tabla 1. Clasificacién de Chandler para angiofibroma nasofaringeo juvenil 1984*

ESTADIO DESCRIPCION
I Tumor limitado a nasofaringe
:: Tumor con extensién a la cavidad nasal y/o esfenoidal
1l Tumor con extensién a uno o mas de los siguientes: antrum, seno etmoidal, fosa pterigomaxilar o infratemporal, érbita o mejilla
v Extensién intracraneal

Tabla 2. Clasificacién de Radkowski et al. 1996*

ESTADIO DESCRIPCION
IA Tumor limitado a nariz y/o béveda nasofaringea
:g Tumor con extensién a uno o mas senos paranasales
1A Minima extensién en la fosa FPM
B Ocupacién total de la FPM con o sin erosién del hueso orbitario
Inc [IB mas erosién de apéfisis pterigoides
A Erosién de base del créneo-minima extensién intracraneal
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Este abordaje proporciona acceso al seno esfenoidal y
base craneal anterior. El abordaje transpalatino se utiliza
cuando el tumor se expande hacia la rinofaringe y seno
esfenoidal debido a que su exposicidn lateral es limitada.
La técnica quirtrgica “Le Fort I”, proporciona exposicién
adicional de los senos paranasales, fosa pterigopalatina y
fosa infratemporal®.

En las dltimas décadas, los avances tecnolégicos en
instrumentacién han expandido la utilizacién de cirugia
endoscdpica para el manejo de casos seleccionados de
angiofibromas. La reseccion endoscdpica transnasal es
ideal para tumores confinados a la nasofaringe, fosa nasal
y seno etmoidal. La ventaja principal de este método es la
minima diseccién de tejidos, la ausencia de destruccién
Osea facial y la no realizaciéon de incisiones faciales®. A
pesar de la embolizacién preoperatoria, la hemorragia
durante la cirugia es en promedio de 1000 a 1500mL.
Los tumores con extensidn intracraneal se tratan con un
acceso mixto, neuroquirdrgico y rinoldgico. La frecuencia
de recidivas es variable, de 15 a 20% cuando no hay
extension intracraneal y 30 a 50% cuando si la hay; son
obvias entre los doce a quince meses del posoperatorio®.

El abordaje transpalatino fue el de eleccién. Se
ha evidenciado que brinda mayor visualizacién de las
bases del tumor y las extensiones del mismo®. En este
caso en el transquirirgico se observd una extensidn
intracraneal que indicé craneotomia frontal, obteniendo
buena visualizaciéon y comodidad para drenaje,
hemostasia y seccién del tejido afectado. Se drenaron
aproximadamente 300mL de sangre; se transfundieron
dos paquetes globulares de 250mL cada uno. No se realizé
embolizacién preoperatoria.
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Recomendaciones
Al personal de salud, realizar un adecuado diagnoéstico
diferencial ante pacientes con epistaxis recurrente.
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