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ANGIOFIBROMA NASOFARINGEO

INTRODUCCION

El angiofibroma nasofaringeo juvenil es una neoplasia
fibrovascular benigna (1,19,20). Corresponde a menos del
0 05% de los tumores de cabeza v cuello (1,19,20) Ocurre
casi exclusivamente en varones adolescentes (15,19), aunque
hay informados pocos casos en myjeres (16,17), e inclusive
se han publicado algunos casos anecddticos en mujeres
embarazadas (2)

Se localizan en la nasofaringe o en las regiones localizadas a
lo largo de la linea de migracion embrionaria del cornete
inferior, (12,14) sitio que aloja a tejido eréctil que responde a
estimulos sexuales (13)

Se originan de tejido vascularizado situado en la pared
posterolateral de la cavidad nasal donde el proceso esfenoidal
del hueso palatino se une con el ala horizontal del vémer v
con el proceso del pterigoides; de ahi se extiende a través de
las fisura y foramenes a los senos paranasales y tejidos
adyacentes, pueden llegar a presentar extension a la cavidad
intracraneal por lo que aungue su histologia corresponde a un
tumor benigno se comporta como una neoplasia localmente
agresiva (12)



Historia ( 12,13,23)

En el siglo IV A.C. Hipdcrates, conocido como el “Padre de
la Medicina™, fue el primero en clastficar a las neoplasias
nasales con el término genérico de “ polipos™ y disefié un
método de extirpacién denominado “método de la esponja”
Posterior a éste recomendaba aplicacion de sulfato ferroso y
taponamiento nasal con tizas de aceite y miel para evitar
hemorragias y estenosis cicatrizales.

En el siglo XVIII se estableci6 la diferencia entre los polipos
duros y blandos. Deschamps (1740-1824) sugirié la
presencia de pdélipos vasculares.

La primera descripcion que se hizo de los angiofibromas
nasofaringeos fue probablemente la realizada por Chelius en
1834, quien describié que los polipos fibrosos se presentan
generalmente en pacientes proximos a la pubertad y que su
extirpacion provoca menos hemorragia si se seccionan en su
base de implantacion,

Legoves en 1865 y Bensch en 1876 escribieron acerca de
pélipos fibrosos que aparecen exclusivamente en pacientes
de sexo masculino,

Vermuil y Nélaton a finales del siglo XIX, afirmaron que
estos polipos se originan de la capa fibrosa que tapiza la cara
inferior de la apéfisis basilar del occipital

Gosselin en 1876 hizo referencia a su tendencia a la
involucion espontanea posterior a la madurez sexual



Gross en 1890 los llama fibroides y Coenen propone ¢l
término fibroide basal.

Binsch en 1878 describio claramente el tumor en una
revision de los diferentes tipos de polipos nasales

Chevau en 1906 fue quien bautizd a estos pdlipos como
fibroma juvenil nasofaringeo y P Sebileau a principios del
siglo XX, demostro su insercion en la porcion superoexterna
del marco coanal

En cuando a la terapéutica de estos tumores también ha
sufrido variacién a través del tiempo. (26) Las primeras
extracciones documentadas fueron realizadas por Hipocrates
mediante el método de la esponja, que consistia en hacer
pasar una esponja con un hilo de la nariz hacia la boca y de
esta manetra extirpaba los pélipos por arrancamiento.

Avicena propuso la ligadura para su extirpacion,

Fallopius (1523-1562) disefi6 el polipotomo para la
extirpacion de los mismos.

Fabricius de Agquapendente (1537-1619) utilizé la
cauterizaciéon y un sistema de iluminacién para mejorar la
visualizacion de las lesiones nasales

Hugier en 1848 cred la rinotomia paralateronasal, Rouge en
1873 describio la incisién sublabial que modificd Denker en
1910, lo que di6 lugar al abordaje sublabial que



posteriormente perfeccionan Portman y Retiovey en
1927 Esto origind ia técnica quirtirgica del “ desguante facial
“, que mas tarde popularizaron Conley y Price con el nombre
de via sublingual ampliada.

También aparecieron nuevos recursos diagnosticos, como la
angiografia selectiva con Thibalt y Legere (1967) En 1950
surgid la hormonoterapia como alternativa de tratamiento y
Djindjian y Roberson en 1971 y 1972 respectivamente
introdujeron la técnica de embolizacién preoperatoria

Sinonimia (13)

A los angiofibromas nasofaringeos se les ha conocido
también con algunos otros nombres como son:

Polipo nasofaringeo

Fibroide basal

Fibroma juvenil

Fibroma sangrante de la pubertad masculina
Angiofibroma de la base del craneo

Glomus nasofaringeo



Epidemiologia

Representan el 0 05 % de las neoplasia de cabeza y cuello en
la literatura anglosajona, se estima que su frecuencia es de 1
de cada 150,000 pacientes del sexo masculino (25)

En México su incidencia se ha estimado entre 1:5000 a
1:6000 internamientos en servicios de Otorrinolaringologia,
aunque hay algunas estadisticas como las del Dr. Tapia que
informan hasta 1/500 consultas en el Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital General de México (22)

Su mayor incidencia se¢ registra en Asia y Afiica, en
comparacién con Europa y América; entrie los paises que
registran mayor nimero de casos estan Egipto, India , Kenia
y Afganistin (13,21,23)

Edad:

Los angiofibromas ocurren con mayor frecuencia en los
varones adolescentes; se ha documentado que la mayoria de
los pacientes se encuentran entre los 10 y 18 afios con un
promedio de 14 afios En algunas series se menciona que la
edad de los pacientes fue de 9 a 79 afios (19)

Sexo

Son tumores que se presentan exclusivamente en varones, en
las cuatro series mas grandes en las que se reunieron 216
casos, realizadas en la Clinica Mayo, el Memorial-Sloan
Kettering, el Hospital Barnes y la Universidad de Michigan,
asi como también en los archivos del Instituto de Patologia



de las Fuerzas Armadas de Bethesda, no se encontraron
casos diagnosticados en mujeres (19) Aunque existen
algunos reportes de casos aislados de angiofibromas en
mujeres, inclusive uno de una mujer embarazada, éstos son
excepcionales (2,16,17,18).

Etiopatogenia

Aunque su etiologia se desconoce, se han postulado
numerosas teorias para explicar su desarrollo Las mas
conocidas son las siguientes:

Antiguamente se postulaba que son resultado de una
hiperplasia fibroangiomatosa o que cortesponden a focos
hamartomatosos vy exceso de crecimiento de los tejidos
paraganglionicos.

Actualmente una de las hipotesis mas aceptadas propone una
alteracion del eje andrdgeno-estrogeno de la hipdfisis y
postula que el tumor es un tejido vascular ectépico activo
sensible a hormonas sexuales (3) Esta teoria esta apoyada
por el hecho que estos tumores se presentan durante la
pubertad en varones v que sufren involucién durante la
madurez sexual Mediante técnicas de inmunohistoquimica
se ha documentado la presencia de receptores para
androgenos y progesterona tanto en el tejido esttomal como
en el componente vascular (10) Diversos estudios han
demostrado la disminucion del fumor con terapia estrogénica
y con antagonistas de los receptores de testosterona como la



flutamida (4,10) y por el contrario, se ha visto aumento del
tamafio del tumor con la administraciéon de andrégenos
(7,10), sin embargo numerosos estudios han demostrado que
no existen anormalidades endocrinologicas en estos
pacientes (9,14,15).

La teoria sobre el origen congénito del angiofibroma
nasofaringeo es la que propone que éste deriva de
condrocartilago inmaduro, presente durante el desarrollo
embrionario de los huesos del craneo (3)

También se ha propuesto que tienen un origen inflamatorio
Esta teoria se fundamenta en ¢l hecho de que los procesos
inflamatorios crénicos entre los que se encuentran episodios
de sinusitis cronica, rinitis alérgica y adenoiditis recidivante
estimulan la actividad periéstica local, lo que provocaria el
desarrollo tumoral;, un dato que apoya esta observacion es
que no se encuentran angiofibromas nasofaringeos en
personas adenoidectomizadas (13)

La teoria molecular se basa en que recientemente se ha
detectado la presencia de proteina angiogénica del factor de
crecimiento fibroblastico en células fibroblasticas y en la
matriz extracelular asociada a la miciovasculatura del tumor,
lo que sugiere que esta sustancia esta involucrada en la
patogenia de esta neoplasia . Se postula que la respuesta del
tumor a los estrogenos se debe a que tanto el tamafio
polimérico, como la cantidad de acido hialurénico de la
matriz extracelular, en donde se encuentra el factor de
crecimiento angiogénico, se modifican por influencia
estrégenica (12)



Con respecto a la teoria genética, se ha encontrado que
algunos angiofibromas nasofaringeos presentan alteraciones
localizadas en el cromosoma 5, que dan origen al gen de la
poliposis adenomatosa familiar (APC). Esta mutacién
germinal del gene APC se ha detectado hasta en el 22 % de
los casos de angiofibromas de algunas series. Dada esta
asociacion, algunos autores consideran que estos tumores
pueden ser una de las manifestaciones extracolénicas de ia
poliposis adenomatosa familiar (6,25)

Morfologia

Estas lesiones se originan generalmente en la pared posterior
de la nariz ,en la porcion superoexterna del marco coanal ,
sobre parte de la pared posterior del cavum Pueden tener un
comportamiento localmente agresivo aunque se considera
una neoplasia benigna, tienen la capacidad de invadir 1a fosa
pterigopalatina, senos  paranasales, Orbitas, fosa
infratemporal y base del craneo, erosionando y
comprimiendo el hueso y estructuras vecinas (1,19,20)

Macroscopicamente estas lesiones son bien circunscritas, de
boirdes empujantes , lobuladas, no encapsuladas, recubiertas
por la mucosa nasal. Pueden ser sésiles o pediculadas con
aspecto fibroso, de consistencia media, al corte son de colot
blanco grisiceo, homogéneas, con areas de hemorragia, el



tamailo varia segin el estadio clinico del tumor En la base
pueden observarse vasos grandes (19)

En cuanto al tipo de extension pueden ser: (13)

e Tipo compacto: se caracteriza por una base amplia y
sélida que facilita su extirpacion quirirgica

o Tipo racemoso; es el mas fiecuente, se caracteriza
por multiples prolongaciones pediculadas en todas
direcciones La frecuencia de tumor residual posterior
a la extirpacion quirtirgica v la recurrencia es alta en
este tipo de lesiones

Durante su desarrollo el tumor produce engrosamiento de las
paredes Oseas cercanas, hacia delante puede sobrepasar el
septum ¢ invadir la cavidad nasal Se puede extender a través
de la fisura pterigomaxilar hacia la fosa pterigomaxilar y
seguir a las areas de menor resistencia, también puede invadir
el seno maxilar, y destruiz la pared anterolateral y llegar hasta
la mejilla Hacia atrds puede ocupar por completo la
nasofaringe, el cavum y obstruir el orificio tubérico. Hacia
abajo puede abombar el paladar blando y tornarse visible a
través de la inspeccion de la cavidad oral



La extension endocraneana puede seguir 3 rutas (8,11,13):

1 - A partir de la fosa infratemporal , el tumor destruye el piso
de la fosa craneal media lateralmente al seno cavernoso, pasa
por debajo del ala menor del esfenoides y la hendidura
esfenoidal hasta alcanzar la érbita

2 - Produce invasiéon intracraneana al atravesar las
hendiduras esfenomaxilar y esfenoidal para producir la
invasion intracraneana

3.- Se extiende hacia las celdillas etmoidales hacia la fosa
craneal anterior, por destruccion del seno esfenoidal lega a
la fosa cerebral media, presionando la silla turca y 1a hipofisis
asi como el quiasma 6ptico

Manifestaciones clinicas (1,7,13,19,20,24)

Generalmente esta lesion es asintomatica y da sintomas solo
cuando el tumor tiene un tamafio significativo.
Las dos manifestaciones clinicas mas frecuentes son:

e Obstruccion nasal ( 87 % - 90%) gque en ¢l inicio es
unilateral y posteriormente se vuelve bilateral

o Epistaxis ( 82 %) abundante, unilateral, esponténea o
provocada por estornudos o sonado nasal |

Pueden presentarse otros sintomas ocasionados por la
extension de la lesion a estructuras vecinas como son :
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Anosmia, sinusitis aguda, rinolalia, rinorrea debido a
que el tumor ocupa la nasofaringe

Hipoacusia y otorrea por compresién de la trompa de
eustaquio homolateral

Proptosis, diplopia y déficit visual si hay invasion a la
orbita.

Asimetria facial con ensanchamiento del puente nasal
por invasién etmoidal, tumefaccion de la mejilla y de
la fosa zigomatica por extension a la fosa
pterigomaxilar y prominencia de! paladar blando vy
duro

Amputacioén del campo visual y paralisis del IIL, IV y
VI pares craneales y ceguera por compresion y atrofia
del nervio Optico por invasién intracraneal.

Anemia, adinamia, mal estado general y pérdida de
peso debido a la pérdida sanguinea continua (8)

Estudios utiles para el diagnéstico (1,13,14,15,19)

Rinoscopia anterior y posterior:
Demuestra la presencia de tumor mediante observacion
directa.

131



Endoscopia de fosas nasales:
Amplifica, mejorando la visualizacion del tumor , muestra

que la neoplasia generalmente es 1ojiza recubierta por vasos
con una base de implantacién ancha

Tomografia Axial computada (TAC):

Sirve para diagndstico y estadificacion , muestra la extensidn
del tumor a las regiones adyacentes al sitio de implantacion,
y de esta manera permite una adecuada planeacion del
abordaje quirurgico.

En la TAC contrastada se puede observar una lesién con
reforzamiento ,ampliacién del foramen esfenopalatino y de la
fosa pterigopalatina con erosion del proceso pterigoideo
medial, asi como desplazamiento de la pared posterior del
seno maxilar en un 80%

Resonancia magnética ;

Permite una mejor identificacion del tamafio de la lesidn,
delimita mejor 1a interfase entre la neoplasia y los tejidos
blandos. Es muy wtil para el control posquirGrgico para
identificar tumor residual y recurrencias

Angiografia;

Se utiliza en los casos en que se planee embolizacion
preoperatoria o extension intracraneal para determinar el
flujo colateral.

La imagen muestra la arteria maxilar desplazada por la
neoplasia y los vasos presentan una tincion densa durante la
fase capilar y un patron reticular en la fase arterial. Los vasos

12



se observan tortuosos e irregulares con un patrén semejante
al que se observa en los meningiomas

El aporte sanguineo de los angiofibromas nasofaringeos esta
provocado principalmente por la carétida externa a través de
su rama maxilar interna A medida que el tumor crece induce
neovascularizacion con formacién de puentes vasculares que
pueden formarse a partir de la carétida interna

Otras arterias que pueden aportar flujo sanguineo somn la
faringea ascendente, meningea media, facial, oftdlmica,
esfenoidal y rama dural de la carétida interna

Estadificacién clinica (8,9,13)

Existen diferentes sistemas de estadificacion clinica
algunos de estos se han utilizado en diferentes épocas tales
como la clasificacién de Freyes (1977), Johns (1980), Conley
(1981), Fisch (1983), Bremer, Neel Jones y De Santo (1986),
Ciges (1986),Sanchez —Marle (1988), Andrews y fisch
(1989) y Arroyo (1989). (13)

Sin embargo los sistemas de clasificacion que se utilizan con
mayor frecuencia se gjemplifican en la Tabla 1
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Tabla 1 .Estadificacién de angiofibromas nasofaringeos

juveniles

Chandler etal 1984
I  Tumor  confinado a
nasofaringe

II Tumor que se extiende en la
cavidad nasal o seno esfencidal

III tumor que se extiende dentro
del antro, senc etmoidal, fosa
plerigomaxalar, fosa
mfratemporal, érbita ¥ quyada
IV tumor mtracraneal

- Seasions ¢t al 198177

LA Limistado a nasofaninge

IB Extension dentro de 1 o
mas senos

I1A Extension mimma dentro
de 1a fosa ptengomaxalar

IIB QOcupacion total de la
fosa ptenigomaxilar con o sin
erostdn  de los  huesos
orbrtarios

NC Ocupacién de la fosa
infratemporal com o sin
afectacion de la quyada

HI Extensi6n mtracraneal

Radkowiki, 1996 (8) <700
IA mmor limutado a la pared nasal
postenor y/o nasofaringe

IB. tumor que invade uno de los
senos paranasales

[IA Extension lateral mimma a la
fosa pterigomaxilar

IIB: Ocupacién completa fosa
pterigomaxilar con erosion de los
huesos orbriarios.

IC- Extension a la  fosa
infratemporal o extensidn posterior a
los plates ptengoides

MIA Erosién de la base del créneo
(fosa crancal media/ base del
pterigoides) extension miracraneal
minma

IIIB Invasién intracraneal extensa
con o sin afectaccton al seno
CAVEINOSO

La estadificacién clinica es de importancia ya que
proporciona informacion valiosa para la eleccion de la via de
abordaje quirargico y el prondstico de la lesion.

Histopatologia

Histologicamente los angiofibromas nasofaringeos

s

componen de un estroma fibrovascular que contiene
numerosos espacios vasculares irtegulares de diversos
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calibres que varian desde pequefios capilares hasta
estructuras dilatadas, en la periferia existe una mayor
vascularidad con gran cantidad de vasos pequefios que
semejan tejido de granulacion, pueden existir algunos vasos
de pared gruesa que semejan arterias, las dreas centrales
generalmente son hipovasculares Algunos vasos se
encuentran rodeados de musculo liso, pero la mayoria estdn
formados {nicamente por células endoteliales, su
caracteristica principal es la ausencia de fibras elasticas lo
cual podria explicar 1a presencia de hemorragias espontineas
(5,15).

El estroma esta formado por células estrelladas y fusiformes
separadas por densas fibras de colageno El nucleo de las
células estromales varfa de picnético e hipercrématico a
vesiculoso con nucléolo prominente Las mitosis son raras
Por medio de estudios de inmunobistoquimica se pueden
identificar fibroblastos , que constituyen la mayor parte de las
células estromales, miofibroblastos y células musculares
lisas en un matriz densa de coligeno También pueden
encontrarse células gigantes multinucleadas, células tipo
ganglionar semejantes a las que se observan en la miositis
proliferativa y mastocitos, asi como células inflamatorias en
las areas ulceradas (19,20)

Inmunohistoquimica

Los angiofibromas nasofaringeos son positivos para
vimentina, factor VIII, Ulex Europeaus I lectin, CD31 y
CD34 en los espacios vasculares delineados por células
endoteliales .Las células estromales muestran positividad
para vimentina, receptores de testosterona y focalmente para

15



anti-actina musculo liso, anti-actina musculo especifica y
desmina . El factor de crecimiento fibroblastico se puede
encontrar en las paredes de los vasos como en el estroma
altededor de los canales vasculares al igual que el factor de
crecimiento tumoral, factor de crecimiento derivado de
plaquetas. Se puede encontrar positividad a receptores de
andrdégenos tanto en el esttoma como en el
endotetio (10,12,15,19,27)

Ultraestructura

Las células estromales fusiformes o de tipo estrellado que se
encuentran en los angiofibromas contienen cantidades
variables de reticulo endoplasmatico rugoso, y filamentos
intracitoplasmaticos parecidos a los filamentos de actina,
algunos autores sugieren que estas células  tienen
caracteristicas miofibroblasticas, con hemidesmosomas,
vesiculas picnociticas y microfilamentos intracelulares,
muchas de estas células presentan inclusiones granulares
intranucleares densas que varian de 20 a 300 nm. Las
caracteristicas ultraestructurales después del tratamiento con
etilbestrol presentan incremento de la actividad de sintesis y
de la produccion de colageno y presencia canales vasculares
de células endoteliales planas (19,27)

Diagnéstico diferencial (15,19,27)

El diagnostico diferencial debe 1ealizarse con otras
neoplasias formadas por vasos sanguineos y estroma
fusocelular, como son fibromatosis agresiva, el tumor fibroso
solitario, hemangiona capilar lobular, hemangiopericitomas,

16



tumores neurogénicos, fibrohistiocitoma maligno y sarcomas
fusocelulares

E! tumor fibroso solitario

Se ha descrito también en nariz y senos paranasales aunque
su localizacién mas frecuente es la pleura Son mas
frecuentes en mujeres y se asocian a hipoglucemia, la edad
media de presentacion es de 48 afios; Al igual que los
angiofibromas nasofaringeos se presentan con obstruccion
nasal, aumento de la pirdmide nasal, rinorrea y epistaxis , son
agresivos y pueden recurtir

Macroscopicamente son lesiones de color blanco grisaceo,
homogéneos de limites bien delimitados y consistencia
ahulada

Microscopicamente tienen mayor celularidad que los
angiofibromas en el esttoma, estas lesiones, estan formadas
por células fusiformes, de nucleos vesiculosos, sin atipias, en
un estroma fibroso ,con areas hipercelulares que alternan con
areas hipocelulares, con aspecto fascicular, estoriforme y
empalizadas Presenta vasos sanguineos de paredes gruesas
y focos de patrdon hemangiopericitoide, asi como haces
gruesos de colagena (15,19)

El hemangioma caprlar lobular

Se presenta en ambos sexos, la edad promedic de
presentacién es de 22 afios, y raramente se presenta antes de
los 16 afios. Los sintomas mas frecuentes son epistaxis y
obstruccion nasal de 1 a 12 meses de evolucion, se localizan
en el tabique nasal anterior aunque también se pueden
localizar en los cornetes, sobre todo en el inferior pero no en
la nasofaringe

17



Macroscopicamente son neoplasias polipoides pedunculadas,
de superficie lisa y lobulada. Microscopicamente son mas
celulares que los angiofibromas, estan formados por células
fusiformes u ovoides, con mitosis , forman luces pequefias, y
algunos vasos capilares formados por células endoteliales
planas , con infiltzado inflamatorio agudo y crénico, con
patrén lobular Algunos capilares se pueden encontrar
rodeados de estroma mixoide o sin estroma asi como con
estroma fibroso, en estas areas semeja al angiofibroma
nasofaringeo Estas células presentan positividad para
vimentina, ulex europeo, factor VIII, actina musculo
especifica y colagena I'V, ultraestructuralmente se identifican
microtibulos, lamina basal, vesiculas micropinociticas y
filamentos intermedios por lo que se les ha catalogado como
pericitos Estas lesiones se presentan frecuentemente en
mujeres embarazadas y dependen de factores hormonales
aunque no se han logrado identificar receptores para
estrogenos o andrégenos (15,19)

Hemangiomas caverngso

Son tumores que se presentan en adultos, 1a edad media de
presentacion es de 45 afios. Clinicamente se presentan con
epistaxis, obstruccion nasal y por masas polipoides Se
localizan en las paredes laterales de las fosas nasales,
principalmente en los cornetes medio e inferior, su promedio
de tamafic es de 1 a 2 ¢cm Microscopicamente estan
constituidos por vasos dilatados de paredes delgadas
recubiertos por células endoteliales con escaso estroma
fusocelular entre elios. El tratamiento de estas lesiones es la
reseccion quirdrgica
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Los hemangiomas venosos también son tumores de adultos,
que no tienen predominio por s€X0, s¢ presenta clinicamente
con epistaxis y obstruccion nasal, s¢ localiza en el vestibulo
nasal Macroscopicamente se presenta como polipos sésiles
con base de implantacién amplia. Microscdpicamente estan
formados por vasos que muestran estructura de venas y
arterias , pueden mostrar trombosis y calcificacion Los vasos
se extienden hacia el masculo o los cartilagos nasales El
tratamiento de eleccion es la reseccion total (15)

Hemangiopericitomas

Se presentan con mayor frecuencia en mujeres , las edad
promedio de presentacion es de 58 afios, la sintomatologia es
la misma que el angiofibroma , miden en promedio
aproximadamente 3 5 cm. Son masas polipoides de color
café o gris amarillentas, nodulares, espongiformas,
localizadas en la cavidad nasal con extension a los senos
maxilares , etmoidales, o frontal Microscdpicamente esta
formado por células fusiformes, de nicleos regulares, y uno o
dos nucleolos, sin atipias Se disponen uniformente alrededor
de vasos o formando fasciculos, los vasos sanguineos no son
tan hialinizados como en los hemangioperictomas de tejidos
blandos .

Focalmente presentan cambios mixoides, linfocitos. Los
vasos sanguineos son de paredes delgadas de tamafios
variables que forman hendiduras y espacios comprimidos
Son positivos para reacciones de inmunohistoquimica como
CD34, Vimentina y focalmente para proteina S-100, actina y
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desmina Ultraestructuralmente  presentan  procesos
citoplasmaticos, microfilamentos ,uniones pobremente
desarrolladas y lamina basal discontinua La mayoria de los
hemangiopericitomas de la nasofaringe son de
comportamiento benigno sin embargo un pequefio puede ser
catalogados como malignos segin criterios como la atipia
nuclear, necrosis, 4 o mas mitosis por 10 campos a seco
fuerte y tamafio mayor de 6 5 cm

Schwanomas

Son tumores originados la vaina nerviosa periférica, se
presentan en la nasofaringe solamente en un 4 % y
generalmente se originan en las ramas oftalmicas y maxilares
del nervio trigémino y ganglios autonémicos Se localizan en
el drea nasoetmoidal, maxilar, intranasal, seno esfenoidal y
seno frontal. Los sintomas varian segin la localizacion del
tumor pero pueden presentar la misma sintomatologia que los
angiofibromas nasofaringeos

Macroscopicamente son masas encapsuladas que se locatizan
unidas al nervio del cual se originan

Microscopicamente estin formados por células fusocelulares
sin atipias que se disponen en areas hipercelulares, formando
empalizadas y estructuras organoides llamadas zonas
Antoni A y areas hipocelulares, con estroma laxo, edematoso
que forma microquistes llamadas zonas Antoni B ; los vasos
sanguineos suelen ser de paredes gruesas con la adventicia
hialinizada.

Ultraestructuralmente presentan lamina basal continua,
procesos citoplasmaticos, microfibrillas intracitoplasmaticas,
y cuerpos lamenares. Por inmunchistoquimica son positivos
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para proteina S-100, colagena 1V, CD34, vimentina, proteina
acida gliofibrillar, y calcineurina

Fibrohistiocitoma fibroso

Se puede presentar en la nasofaringe manifestandose con
epistaxis, obstruccion nasal, dolor v edema de la region
maxilar, pueden involucrar la cavidad nasal, senos maxilares
y etmoidales, la edad de presentacion oscila de 28 a 67 afios.
Estan conformados por células de apariencia fibroblastica ,
mezcladas con otras de aspecto histiocitico, pueden
presentar fagocitosis y se disponen en un patrén esteriforme
y fascicular, con grados variables de infiltrado inflamatorio y
células gigantes multinucleadas Por inmunohistoquimica
son positivos para vimentina, alfa 1 antitripsina, alfa 1
antiquimiotripsina, factor XIII a , ferritina, actina , desmina,
y lisozima.(15)

Fibromatosis agresiva

Es una lesion hipocelular, altamente colagenizada, con
bandas compactas de tejido fibroso Los ndcleos de la
fibromatosis son fusiformes y no hay células estrelladas,
radiologicamente carece de la neovascularidad que existe en
el angiofibroma (19)
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Fibroma

Son pequefios no invasivos, sin vascularizacidn estromal ,se
localizan tipicamente en el septum y representan el estadio
final de un hemangioma capilar lobular (19)

Tratamiento (1,5,13,14,15,23,24,26)

El tratamiento de eleccion es quirirgico previa embolizacion
del tumor, la que provoca trombosis de los wvasos
intratumorales con lo que se reduce el riesgo de hemorragia
durante la cirugia

El abordaje quirtirgico depende de la localizacion y extensidn
del tumor:

La via transoral o transnasal (retropalatina) esta reservada a
lesiones pequefias,

La via transfacial se realiza mediante incisiones en la
superficie de la cara, la centrofacial consiste en incisiones por
el centro de la piramide nasal ,la via paralateronasal consiste
en incisiones en la piel pasando por el surco nasofacial Estas
vias permiten buena visualizacién de la lesidén , pero como
secuela dejan cicatrices externas.

La via transmandibular se realiza mediante la seccion de la
rama vertical del maxilar Es una via peligrosa por su
proximidad con el nervio facial

l.a wvia transpalatina se utiliza en lesiones pequefias
localizadas en la nasofaringe ya que es una via limitada,
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La via gingivo-sublabial es una combinacién de incisiones
sublabiales y endonasales que permiten ¢l levantamiento de
la piel ,techo nasal y cara, permite tener acceso a las fosas
nasales, senos paranasales, porcion superior de la nasofaringe
y piso anterior y medio de la base del craneo por lo que es la
mas utilizada para ¢l tratamiento de los angiofibromas en
estadio avanzado.

Laradioterapia y la quimioterapia esta reservada solo para las
lesiones irresecables |

Pronéstico (8,9,11,13)

El principal factor para predecir el prondstico de los
angiofibromas nasofaringeos es la estadificacion clinica.

La fiecuencia de recurrencia se estima entre el 217 % (8) y
275 % (11) y la incidencia de ésta depende de la
estadificacion preoperatoria de la lesién (8) Se encuentra
mayor recurrencia en los estadios clinicos mas avanzados, en
las lesiones estadio 111 es hasta de 39 5 % mientras que en las
lesiones estadio I y Il es del 7 % (11)
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JUSTIFICACION

El angiofibroma nasofaringeo es una neoplasia benigna
localmente agresiva que afecta principalmente a varones
adolescentes.

Estas neoplasias representa un reto quirurgico, ya que con
frecuencia se diagnostican en estadios clinicos avanzados,
se asocian a una gran morbilidad por hemorragias graves
durante el acto quirtrgico y presentan un alto indice de
recurrencia, que se estima hasta de un 40% en estadio clinico
1

Los factores mas utiles para identificar las lesiones con
mayor riesgo de recurrir son el estadio clinico vy el tipo de
intervencion quirdrgica , de los que depende que haya o no
tumor residual. Estudios recientes han demostrado que el
aumento del porcentaje de recurtencia es proporcional al
estadio clinico ya que en estadios [ y II la recurrencia es de
solo el 7% comparado con cast el 40 % que se presenta en el
estadio clinico I (8,11)

En México la incidencia de esta neoplasia es mayor que en
otras partes del mundo , segin queda establecido por Denard
en la Enciclopedia Francesa de Otorrinolaringologia, donde
se considera a México v Afganistdn como los paises con mas
alta incidencia de angiofibromas nasofaringeos (21) El Dr.
Tapta Acuila publico que la frecuencia de este tumor en
Meéxico es de 1 por cada 500 consultas al Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital General de México , que
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contrastan con los informes de la literatura mundial donde es
considerado como un tumor raro que constituye el 0 05% de
los tumores de cabeza y cuello ( 1,21) Debido a su mayor
incidencia en nuestro pais es importante determinar si existen
caracteristicas clinicas, macroscopicas 0 microscopicas en
estos tumores, que nos permitan prevenir las recurrrencias
Esto redundaria en la reduccién de los costos y de la
morbilidad que ocasionan las mismas
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

A pesar de que en la literatura anglosajona los
angiofibromas nasofaringeos se describen como tumores con
baja incidencia ( 0 05% de los tumores de cabeza y cuello),
en nuestro pais hay reportes que indican que es una neoplasia
frecuente (13,14,21)

Histologicamente son de caracteristicas benignas sin
embargo su comportamiento es localmente agresivo, pueden
causar la muerte al invadir la fosa intracraneana, ademas
recurren en un alto porcentaje cuando estan en estadios
clinicos avanzados (11)

En nuestro pais existe poca informacion acerca de esta
neoplasia aunque se ha informado una mayor frecuencia de
este tipo de tumor (14) sin embargo no hay una estadistica
que nos revele cual es su frecuencia real con 1especto a las
neoplasias de cabeza y cuello

Debido a lo anteriormente expuesto creemos que es necesario
contar con informacién determine cual es la frecuencia real
de esta neoplasia en nuestro medio , asi como si existen
caracteristicas tanto histolégicas como clinicas que permitan
identificar las lesiones con mayor riesgo de recurrencia
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OBJETIVOS

Objetivo gral :

Determinar cudles son las caracteristicas clinicas,
macroscopicas O microscopicas de los angiofibromas
nasofaringeos aumentan el riesgo de recurrencias

Objetivos especificos:

Conocer la frecuencia de los angiofibromas nasofaringeos y
el porcentaje que representan con respecto a los tumores de
cabeza y cuello en la poblacién que atiende el Hospital
General de México.

Determinar el porcentaje de recurrencia de los angiofibromas
nasofaringeos en el Hospital General de México

Identificar las diferencias histopatolégicas entre los
angiofibromas con iecurrencia y los que no la presentan.

Identificar grupo de edad y sexo en que se presenta esta

neoplasia en nuestro medio y si existen diferencias con lo
informado en la literatura
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Establecer el cuadro clinico que se observa con mayor
frecuencia asociado a este tumor en los pacientes que acuden
al Hospital General de México

Material y métodos
Tipo de investigacion:
Descriptiva, observacional, transversal y retrospectiva

Universo

Pacientes con diagndstico histopatologico de angiofibroma
nasofaringeo 1egistradas en el archivo de patologia
quirtrgica del Hospital General de México en el periodo
comprendido entre Enero de 1995 a Diciembre del 2000

Unidad de observacion

Expedientes clinicos, reporte histopatologico , bloques y
laminillas de pacientes con diagndstico de angiofibroma
nasofaringeo del Hospital General de México en el periodo
comprendido entre Enero de 1995 a Diciembre del 2000

Fuentes de informacion
Los datos registrados en los expedientes clinicos , reporte
histopatoldégico v laminillas que se encuentran en el Archivo

general del Hospital General de México y el departamento
de Anatomia Patologica del mismo hospital
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Definicién operacional de las variables

VARIABLES

Angiofibroma nasofaringeo
Tumor fibrovascular que se origina en la pared posterior de la

cavidad nasal cuyos criterios histolégicos para el diagnostico
son la presencia de vasos de diferentes calibres, rodeados de
un estroma fusocelular , sin presencia de fibras reticulares

Tamafio del tumor
Es la medida en milimetros clibicos resultado de multiplicar
largo, ancho y profundidad de la neoplasia resecada

Color del tumor
Tonalidad observada a la inspeccidén macroscdpica

Consistencia del tumot
Sensacidon al tacto de la dureza del tumor posterior a la
fijacion con formalina al 4%

Cuadro clinico

Se establece como 1a edad, sexo, sintomatologia, tiempo de
evolucion de la sintomatologia,

Localizacion de 1a lesién

Sitios ocupados por el tumor Se establece mediante
rinoscopia
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Extension de la lesion
Determina las estructuras anatOmicas afectadas mediante
Tomografia axial computarizada

Estadio clinico.
Se utilizé la clasificacién de Chandler para la etapificacion
clinica de los pacientes.

Tipo de cirugia realizada
Se refiere al tipo de abordaje quirirgico

Tratamiento preoperatorio
Medicamentos y procedimientos realizados antes de la

cirugia con fines terapéuticos

Tratamiento postoperatorio
Medicamentos y procedimientos realizados después de la
cirugia con fines terapéuticos,

Complicaciones postoperatorias
Estados morbidos secundarios al procedimiento quinirgico

Recurrencia

Presencia de una neoplasia con el mismo diagndstico
histologico en el mismo sitio después de la reseccion
quirirgica del mismo
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Criterios de Inclusién y Exclusién

Criterios de inclusion;

Pacientes con diagnostico histologico de angiofibroma
nasofaringeo realizado en el Departamento de Anatomia
Patologica del Hospital General de México en el periodo
comprendido entre Enero de 1995 a Diciembre del 2000
corroborado mediante observacion de las laminillas de los
casos,

Criterios de exclusion:

Pacientes cuyos reportes de estudio histopatologico no se
consigno el tamafio del angiofibroma

Pacientes en los que no se corrobord mediante la revision de
laminillas el diagnostico de angiofibroma nasofaringeo

Recoleccion de la informacién

Revision de expedientes y 1eportes histopatoldgicos

Se realiz6 la 1evision de expedientes y reportes
histopatoldgicos de los pacientes del Hospital General que
cumplieron con los requisitos de inclusion  antes
mencionados con el fin de llenar la hoja de recoleccion con
los datos requeridos para la investigacién

Revisién microscopica:

La 1ecoleccion del material se realizé en el archivo de la
unidad de patologia del Hospital General de México

Las piezas quirtrgicas habian sido fijadas con formalina al
4%y incluidas en parafina y tefiidas con hematoxilina eosina
y tricrémico de Masdn
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Las laminillas asi procesadas se revisaron por un patdlogo
adscrito y un residente de patologia para la corroboracién del
diagnostico mediante las caracteristicas histologicas antes
mencionadas y ademds se recolecto la presencia otras que no
forman parte del diagndstico como son: trombosis, infarto,
ulcera, hemorragia, hialinizacion , degeneracién mixoide e
invasion a nervios, tejidos adiposo ,hueso y bordes
quirdrgicos libres o né de tumor

Analisis de datos

Analisis estadistico:

Medidas de tendencia central y dispersion como media,
mediana y desviacion estandar

El tamafio del tumor se analizo mediante analisis de mediana

T ﬁ ‘}' - g 795 %1
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Resultados

En el periodo entre Enero de 1995 a diciembre del afic 1997
se recibieron 3371 casos de neoplasias localizadas en la
cabeza y el cuello, de ellos 477 estaban localizados en la
nasofaringe. Entre enero de 1995 a Diciembre de 2000, se
diagnosticaron 35 ¢asos como angtofibromas nasofaringeos
Juveniles en el Departamento de Patologia del Hospital
General de México; de ellos 2 no reunieron los criterios
inclusién por lo que se eliminaron. De los 33 casos de
angiofibroma solo 27 contaron con expediente clinico para
correlacion,

Los 33 casos estudiados representan ¢l 04 % de todas las
neoplasias de cabeza y cuello, v 2.9 % de los tumores de la
nasofaringe en los afios 95-97

Frecuencia de angiofibromas per afio

= i

104

T 1996
£ 1996
14997
£ 1998
1999
2000
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El promedio de edad es de 18 afios con una minimade 13 y

una maxima de 45.

El 100% fueron varones y el tumor se localizo en al margen

lateral del piso posterior de la cavidad nasal.

De los 27 casos en que contamos con expediente ,el 48.1 %
(13) de los casos fueron de lado derecho y un 51.8 % (14) del

lado izquierdo

La sintomatologia se encuentra en la figura 2:

30y -

Sintomatologia

18-
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Fig 2.~ Sintomatologia

[ obstruecion nasal
Erinorrea
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El tiempo de evolucién promedio de la sintomatologia fue de
3 a 120 meses con un promedio de 27+24 meses , que se

distribuy6 de la siguiente manera:

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

1 afio para los casos
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diagnosticados en estadios clnicos I y I1, 2 afios 8 meses los
del estadio Il y 3 afios los que se encontraban en estadio IV .

Se realizd embolizaciéon preoperatoria en el 100% de los
casos, en uno de los pacientes de estadio IV se administro
Flutamida preoperatoria sin aparente regresion del tumor,
aunque no presento recidiva posquiriirgica .

En todos los casos que contaban con la arteriografia
preoperatoria (24 casos) demostrd que aporte sanguineo de
la neoplasia era a expensas de la arteria maxilar interna
100% (24 casos) , ademds se demostré que también estaban
involucradas ofras arterias como son la carétida externa en el
29% (7 casos) faringea ascendente en un 25% (6 casos),
carotida interna 16% (4 casos) ,meningea media 12.5% (3
casos ),facial 8% (2casos) y oftalmica 4 1% (1 caso).

La estadificacién clinica al momento del diagnostico se
explica en la tabla 2

Tabla 2.- Estadificacion clinica




El abordaje quirtirgico que se utlizé cuando los tumores
estaban en estadio I fue por via endoscopica, en estadio II
transnasal y en estadio Il y IV se utilizo el desguante facial.
El tratamiento postquirtirgico del 100% de los casos fue
taponamiento , analgésicos y antibidticos, solo uno de los
pacientes recibié quimioterapia .

La complicacion postquirirgica mas grave fue el choque
hipovolémico que se presento en 2 casos (7.4 %), dificultad
para la deglucion en 3 casos (11.1 %), desepitelizacion
corneal 3 casos (11.1%)hematoma disecante en 1 caso
(3.7%),anemia 1 caso (3.7%), dificultad respiratoria 2 casos
(7 4%)

El porcentaje de recidivas segiin el estadio clinico se observa
en la tabla 3:

Tabla 3.~ Porcentaje de recidivas

TR CON
FAiLA DB ORIGEN)
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El tamaiio de la lesion en las recidivas se muestra en la tabla
4:

Tabla 4.- Tamaiio de las lesiones resecadas

El tamafio del tumor en general vario de 0.8 a 280 mm3 con
promedio de 80 mm3 y mediana de 48 mm3.

En los casos recidivantes, la cantidad de tumor resecada fue
de 19.3 £ 17 mm3, con mediana de 10.5 mm3 , los no
recidivantes midieron 89%74 94 mm3 con una mediana de 72
mm3 (p< 0.05 ), la diferencia entre ellos es estadisticamente
significativa.
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Caracteristicas microscopicas:

Se revisaron 35 casos reportados como angloﬁbromas
mictoscopicamente, de los cudles 2 fueron mujeres , sin
embargo al realizar la revision el diagnostico corespondi6 a
otras lesiones como hemangioma histiocitoide y lesion
angiomatoide en lengua , por lo que se excluyeron

De los 33 casos que se diagnosticaron como angiofibroma et
96% (32) tenian trombosis, €l 21% (7) presentanban
recanalizacion, el 30 % (30%) tenian infarto, €l 45.5 % (15)
estaban ulcerados, 4 casos (12%) tenian lesion en bordes
quirurgicos, el 6% (2) tenian tejido adiposo atrapado, el 30%
(10) contenian nervios atrapados, el 6 % (2) tenian invasién
al hueso, el 48.5 % (16) presentaban hemorragia, el 21% (7)
tenian degeneracion quistica, el 67%(22) tenian vasos con
pared engrosada de tipo aretrial, el 63 5 % (21) presentaban
hialinizacién y el 30% (10) presentaban degeneracion
mixoide .

Cuando se compararon las diferentes variables clinicas,
macroscopicas y microscdpicas entre los tumotes con o sin
recurrencia, se observo que el dnico dato en el que se pudo
establecer una diferencia con validez estadistica fué la
cantidad de tumor resecada.
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Discusion

La frecuencia del tumor encontrada en esta serie, es mayor a
la informada en la literatura Este hallazgo confirma el dato
de que la frecuencia de los angifibromas nasofaringeos en
México es mayor , ya que se atienden hasta 9 casos al afio en
la consulta de Otorrinolaringologia del Hospital General de
Meéxico, lo cudl es superior a lo que se informa en paises
anglosajones, que es de 1 a 2 casos al afio (13,14).

El grupo de edad no tuvo variacion en relacion a lo que se ha
publicado Todos de los casos fueron varones, lo que
confirma que estas lesiones son excepcionales en mujeres
No s¢ encontré que predominen en alguna fosa nasal . La
triada de sintomas encontrados con mayor frecuencia en esta
serie fue de obstruccion, epistaxis y rinorrea, a diferencia de
1o que se tefiere en otras series (14). La anemia, a diferencia
de lo informado, no se presenté dentro de los sintomas mas
frecuentes , ya que solo se documentd en un caso

La mayor parte de los pacientes estaban en estadio clinico
II1, ésto concuerda con lo que se informa en otras series(11)y
refleja que los angiofibromas nasofaringeos son tumores de
crecimiento lento, que cuando son pequefios provocan pocas
manifestaciones clinicas.

Como consecuencia de la localizacion anatémica de estos
tumores, la arteria que proporciona la irrigacion en el 100%
de los casos es la maxilar interna, rama de la arteria carétida
interna; sin embargo algunos casos con tumores muy grandes
también recibian aporte sanguineo a partir de otras 1amas
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tributarias incluso de la cardtida interna Este dato lo
confirma Radkowski en su trabajo (8)

Las complicaciones postquirirgicas mas fiecuentes se
debieron a sangrado , asi como lesiones oftalmolégicas como
la desepitelizacion corneal

Entre los datos microscopicos de interés, encontramos que en
un 96% de los casos, la embolizaciéon preoperatoria fue
efectiva dado que se hallo trombosis de los vasos, y aunque la
trombosis puede presentarse por la misma naturaleza
vascular del tumor, pensamos que es debido a Ia
embolizacién debido a que solo hay recanalizacidén en el
21%, la mayoria de las lesiones presentan vasos de pared
engrosada y hialinizacién

Tanto la degeneracion microquistica, como la degeneracion
adiposa y mixoide del estroma son relativamente frecuentes,
aunque en la literatura revisada no se hace 1eferencia a ellos
(19,20) Es importante tener en cuenta este dato para evitar
confundir estas neoplasias con otras como las que se
analizaron previamente

En el 35% de los casos encontramos nervios atrapados ,asi
como otras estructuras tales como hueso o tejido adiposo;
ésto nos indica su naturaleza agresiva del tumor, que aunque
histolégicamente benigno, es capaz de invadir y destruir los
tejidos advacentes,

En esta serie, se encontrd que la tercera parte de los casos
recurrieron, Esta cifta es similar a la publicada en otras
series, en las que se estima una recurrencia entre 26% y
375% (11) La tasa de recwrencia es directamente
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proporcional al estadio clinico, ésta varié del 0% para el
estadio I hasta el 50% para el estadio IV, lo que se explica
por la dificultad técnica que implica extirpar por completo
lesiones grandes que involucran numerosas estructuras
anatomicas delicadas y muchas veces vitales

Cuando se comparé 1a cantidad de tumor resecado entre los
¢asos con y sin recurrencia que estaban en el mismo estadio
clinico; se observéd que existe una 1elacion inversamente
proporcional entre ellos, ya que a menor cantidad de tumor
extirpada, mayor es la posibilidad de recurrencia. Se
encontrd una diferencia estadisticamente significativa entre
el tamafio de la pieza resecada de los casos que presentaron
recidiva con una p = <0 05 comparados con los que no
recurrieron También encontramos que cuando se extirpan
menos de 42 mm3 de tumor, hay mayor riesgo de
recurrencia, mientras que cuando la reseccion supera los 89
mm3 , hay menor posibilidad de recidiva Este dato no se
encuentra en la informacién revisada y es importante
considerarlo como probable factor prondstico en la
evaluacion del comportamiento del tumor Sin embargo
debido al pequefio niimero casos de la muestra deben hacerse
nuevos estudios para corroborar esta observacion
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Conclusiones

El angiofibroma es una neoplasia benigna que ocupa ¢l
0 4% de los tumores de cabeza y cuello en México,

Se presenta predominantemente en varones; el
promedio de edad es de 18 afios

La triada sintomatolégica que se presenta con mayor
frecuencia es obstruccidn nasal progresiva, epistaxis y
rinorrea.

El estadio clinico III es el mas frecuente al diagndstico
en nuestro medio :

La tasa de recurrencia en nuestro hospital es similar a
la informada en otras instituciones.

En estadios clinicos avanzados hay mayor indice de
recurrencias,

La cantidad de tumor iesecada debe ser tomada en
cuenta como un  factor util para pronosticar
recurrencias aunque aun se deben realizar estudios con
mayor numero de casos para establecerlo como factor
de riesgo.
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