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A mi Familia.



1. Introduccion

El Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil (ANJ) es una neoplasia vascular benigna, la cual se presenta
exclusivamente en pacientes del género masculino , con una edad aproximada de aparicién entre
los 10 a los 24 afios de edad (promedio de 15 afios de edad), con un retraso en su diagndstico de 6
meses a 1 afio del inicio de los sintomas.»?

2. Marco tedrico

Epidemiologia
EL Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil representa menos del 0.05% de los tumores de cabeza y
cuello en la poblacién en general. ®

Es el tumor benigno mas comun de la nasofaringe, se trata de una patologia muy poco frecuente,
con una incidencia reportada en los Estados Unidos de América de 0.4 casos por milldn de
habitantes por afio; esta estadistica se aumenta ligeramente a 3.7 casos por milléon de habitantes,
cuando se considera exclusivamente a la poblacién en riesgo (varones adolescentes entre los 14 y
18 afios de edad).®

Ocurre exclusivamente en el género masculino, con una alta morbimortalidad por los eventos de
epistaxis tan severos que se pueden generar, asi como también debido a la destruccidn local, que
se puede producir por el patrén de crecimiento del mismo.?

Etiologia

La etiologia mas aceptada en este momento es que el ANJ se origina durante la embriogénesis,
debido a un plexo vascular residual que permanece posterior a la involucién de la primera arteria
branquial, activandose el crecimiento del mismo durante la adolescencia del varén debido a factores
hormonales , pero esta hipdtesis aunque es la més actual , alin esté en debate.?

Patogenia

Se considera que el ANJ tiene un origen multicéntrico, por lo anterior el patrén de crecimiento del
mismo es dificil de entender. Debido a su proximidad con la nasofaringe y la facilidad con el que
este invade este sitio, comUnmente se nombra Angiofibroma Nasofaringeo.

Intuitivamente por anatomia, se puede imaginar el patrén de crecimiento a través de las vias de
menor resistencia.®

Aunque casi todos los ANJ presentan un componente en la cavidad nasal, la mayoria de los expertos
aceptan un inicio de crecimiento en el agujero esfeno palatino, con una direccidn de crecimiento
lateral hacia la fosa pterigopalatina.® Estos pueden extenderse hasta involucrar al seno esfenoidal
superiormente, la cavidad nasal anteriormente y la fosa pterigopalatina lateralemente.?

Opuesto a lo anteriormente mencionado, en un estudio realizado por Liu Zhuo-fu y colaboradores,
en el Hospital de la Universidad de Fundan en Shanghai, China, observaron que el 100% de los ANJ
incluidos en su estudio , se encontraba involucrado el canal pterigoideo y no siempre se encontraba
involucrado el agujero esfeno palatino, ni la fosa pterigopalatina , por lo que se proponen al canal
pterigoideo como el sitio de origen de los ANJ , explicando de la siguiente manera el patrén de
crecimiento del mismo:



Si este se origina en el canal pterigoideo, desde este sitio, el tumor invade primeramente al
agujero esfeno palatino, el seno esfenoidal y la fosa pterigopalatina, posteriormente a las
estructuras adyacentes a las mismas (Fig. 1y Fig.2).

Los ANJ que no se encuentran en los sitios ya referidos, se nombran como extra nasofaringeos,
siendo el lugar mas frecuente de los mismos el seno maxilar. Otros sitios extra faringeos reportados
son: el etmoides, el seno esfenoidal, el septum nasal, el receso del frontal, los cornetes medios o
inferiores, las amigdalas palatinas, el espacio para faringeo, la traquea, la laringe, la fosa craneal
media, la fosa infra temporal, la regidn retro molar y la conjuntiva ocular. Este tipo de tumores extra
nasofaringeos ocurren por lo general en pacientes mayores de 22 afios y pueden ocurrir en
pacientes del sexo femenino, con una relacién hombre mujer de 3:1.3

También hay reportes de casos de nasoangiofibromas que con origen intra oral, aunque estos son
sumamente raros.
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Fig. 1. Representacion esquematica de las vias de invasion del angiofioroma nasofaringeo juvenil
desde su origen hacia cada sitio anatémico de acuerdo con las imagenes de TC y la frecuencia de
ocurrencia.®

Fig. 2. (A) Vista frontal de la seccidn coronal de una imagen reconstruida en tres dimensiones a nivel
de las apofisis pterigoides. El canal pterigoideo lateral derecho (flecha pequefia) es de tamafio
normal. A la izquierda, en la imagen se muestra que el canal pterigoideo esta ampliado y se observa



la erosién del hueso esfenoides (flecha grande). (B) Imagen en tres dimensiones que muestra las
direcciones de crecimiento del ANJ.2

Manifestaciones Clinicas

Los sintomas mas frecuentes que presentan los pacientes con diagndstico de ANJ son: obstruccion
nasal unilateral y epistaxis con un igual porcentaje de presentacién en las diferentes literaturas
consultadas, otros sintomas asociados son rinorrea serosanguinolenta, dolor centro facial,
deformidad facial, sintomas otolégicos y sintomas oftalmoldgicos.?

La cefalea y dolor centro facial pueden producirse secundariamente al bloqueo de los senos
paranasales o debido al bloqueo de la trompa de Eustaquio lo que puede producir una otitis media
serosa de manera unilateral.

La proptosis y las alteraciones visuales indican que se encuentra involucrada la 6rbita. El edema en
la mejilla, los déficits neuroldgicos, las alteraciones en el olfato puede también ocurrir. Después de
la invasidn intracraneal del tumor, se pueden empezar a involucrar los pares craneales I, Ill, IV and
VI, produciéndose déficit de los mismos.*

Diagnéstico:

Posterior a la sospecha clinica del paciente, es necesario el realizar un diagndstico de imagen para
poder realizar un diagndstico presuntivo y para la estadificacion del mismo , los estudios
diagndsticos mas utilizados son la tomografia computarizada y la resonancia magnética, ambas son
cruciales en la apropiada evaluacién del tumor, poniéndose una especial atencion en si el tumor
involucra la base del craneo, si existe extension intracraneal, y la relacidén que exista con estructuras
vasculares y neuroldgicas importantes.3

La Tomografia Computarizada (TC) nos otorga detalles sobre la base del craneo, incluyendo la
erosiono dsea en particular, la profundidad de la invasidén en el hueso del seno esfenoidal el cual
es un predictor de recurrencia.?

En la TC el signo radiolégico patognomoénico del ANJ, es el desplazamiento anterior de la pared
posterior del seno maxilar, el cual es nombrado el signo de Holman-Miller.?

La Resonancia Magnética es crucial para delimitar la extension de los elementos del tumor en los
tejidos blandos, asi como también nos ayuda valorar si el tumor se encuentra involucrando
estructuras criticas como lo son la carétida interna, el seno cavernoso y la gldndula pituitaria.?

Una caracteristica del ANJ en la resonancia Magnética es que en la fase T1 con gadolinio, se muestra
un patron tipico de apariencia en “sal y pimienta”, causada por la vascularidad del tumor.

La confirmacion posterior en el diagndstico del ANJ es usualmente es provista por la angiografia, la
cual es diagnéstica y terapéutica, ya que sirve para realizar una embolizacidn pre quirdrgica.?

La angiografia provee la informacién acerca de las ramas vasculares que proveen mayor irrigacion
al tumor. Las arterias mas frecuentemente involucradas, son las ramas distales de la arteria maxilar
interna, la cual es una rama de la cardtida externa que provee el mayor suministro de los ANJ;
conforme el tumor crece , este adquiere vascularidad de la cardtida interna ipsilateralmente y de la
cardtida externa contralateralmente.?



Estadificacion

Es importante para el tratamiento el estadificar al ANJ, existen muchos sistemas de estadificacidon
para esta neoplasia pero actualmente los 3 sistemas mas utilizados son: La clasificacién de Andrew
(modificada de Fish), Chandler y Radkowski (modificada de Sessions), las cuales mostramos a

continuacién.

Clasificacion de Andrew (1989)

Tipo
|

Illa
b

IVa

IVb

Descripcion

Limitado a la nasofaringe y cavidad nasal, no destruccién dsea, o limitado al agujero
esfeno palatino.

Invade la fosa pterigopalatina o uno de los senos maxilar, etmoides o esfenoides con
destruccién dsea.

Invade la fosa infra temporal o la érbita sin compromiso intracraneal.

Invade la fosa infra temporal o la drbita con invasion intracraneal extradural, para -
selar.

Tumor intracraneal intradural sin infiltracion del seno cavernoso, fosa pituitaria o
quiasma dptico.

Tumor intracraneal intradural con infiltracion del seno cavernoso, fosa pituitaria o
quiasma dptico.

Clasificacion de Chandler (1984)

Tipo
I

1l

1l

Descripcion

Tumor confinado a la béveda nasofaringea

Tumor extendido a cavidad nasal o seno esfenoidal

Tumor extendido a seno maxilar, etmoides, Fosa Pterigopalatina , orbita y/o
mejilla

Invasién Intracraneal

Clasificacion de Radkowsiki (1996)

Tipo
la
Ib

lla
Ilb
lic
lla

b

Descripcion
Limitada a las coanas y/o nasofaringe.

Compromiso de las coanas y/o nasofaringe con compromiso de uno de los senos
paranasales.

Extension lateral minima a la fosa pterigomaxilar.

Ocupacién completa de la fosa pterigomaxilar con o sin erosion de la érbita.
Extensidn dentro de la fosa infra temporal o extension a la apofisis pterigoides.
Erosion de la base del craneo fosa craneal media, con minima extension
intracraneana.

Extension intracraneal con o sin extension al seno cavernoso.

Anatomia Patolégica

El estudio histopatoldgico es esencial para la confirmacion del diagndstico confirmatorio.



Macroscépicamente el ANJ es una tumoracién bien definida, de color entre rojizo y purpura que se
encuentran en la cavidad nasal y nasofaringe.?

Microscépicamente estd compuesto por dos elementos: células estrelladas o fusiformes las cuales
se encuentran dentro de una matriz rica en coldgeno y un complejo vascular que varia en tamaiio.
Caracteristicamente los vasos sanguineos del ANJ cuentan con escasas fibras eldsticas, presentando
paredes vasculares que varian de grosor, lo que lo hace un tumor muy friable y muy propenso a
sangrar y que no responde al uso de vasoconstrictores.?

El ANJ presenta multiples receptores hormonales, incluyendo receptores para la testosterona,
dihidrotestosterona y de andrdgenos. Sin embargo, hasta el momento las investigaciones en la
terapia hormonal para estos tumores no ha sido exitosa.?

Tratamiento
El tratamiento que se otorgara a cada paciente dependera del tamafio del tumor, la localizacidn y la
extensién del mismo.?

Entre los tratamientos disponibles se encuentran la embolizacién pre quirdrgica, el tratamiento
quirargico (abordaje endoscdpico, abierto o mixto) y la radioterapia.

Embolizacion Pre quirurgica

Es bien aceptado que la embolizacidon preoperatoria en los ANJ de 24 a 48 horas previas a la cirugia,
disminuyen significativamente el sangrado transoperatorio durante la reseccidn y mejora la
visualizacién, para una reseccién completa del tumor.

Sin embargo los riesgos de la embolizacién no pueden dejarse de lado, entro los cuales se incluyen
déficit neurologico (parestesias, paralisis facial, etc.), accidentes vasculares cerebrales y la ceguera.

En ultimos estudios realizados por Herman y colaboradores, publicaron un estudio donde utilizaban
un agente para embolizacién liquido llamado Onyx, que se inyecta directamente en el tumor
utilizando un fluoroscopio y a través de una via endoscdpica, esta técnica se considera mas segura
que las técnicas convencionales, pero aun no es utilizado de una manera frecuente.?

Contrario a lo anteriormente mencionado, algunos autores en recientes investigaciones proponen
que la embolizacidon preoperatoria distorsiona los bordes del tumor, lo cual condiciona una
reseccion incompleta, especialmente si el tumor se extiende a la zona basi esfenoidal, proponiendo
asi, nuevas técnicas para reducir el sangrado sin la necesidad de una embolizacidon preoperatoria,
entre la cual se incluye una anestesia general hipotensiva, la cual ha reportado excelentes
resultados.> *®

Tratamiento quiruargico abierto

El principio mas importante en la cirugia es la adecuada exposicion de la tumoracién para la
completa y segura extraccion de la misma, disminuyendo al minimo las complicaciones peri o post
quirdrgicas.

Tradicionalmente se han utilizado abordajes transorales o transpalatinos para los tumores limitados
a la cavidad nasal o a la nasofaringe.

La rinotomia lateral se utilizaba cuando el ANJ se extendia lateralmente a través del foramen esfeno
palatino.



Sin embargo, la principal desventaja del abordaje transpalatino es el riesgo del desarrollo de una
fistula palatina y la desventaja de la rinotomia lateral era inherente visible cicatriz residual.

El desguante facial posteriormente fue adoptado como el mejor abordaje disponible , debido a la
ausencia de cicatrices y a la excelente exposicidon que este otorga , sin embargo se han reportado
en casos aislados la presencia de estenosis del vestibulo nasal como una posible complicacién.

Después de la introduccion del abordaje endoscépico en la década de 1990, el uso de la cirugia
endoscopica se estad convirtiendo en un abordaje muy popular, debido a su eficacia y seguridad,
aunque todavia tiene limitaciones inherentes principalmente en los tumores que se extienden muy
lateralmente.’

Se han descrito en pocos casos abordajes alternativos como el tipo Lefort |, el cual aunque cuenta
con la ventaja de una adecuada exposicién de la cavidad nasal, de la fosa pterigopalatina, y fosa
infra temporal, este presenta multiples posibles complicaciones por las cuales no se utiliza, mds que
en casos aislados .°

Tratamiento Endoscépico
El tratamiento endoscépico se ha popularizado en los ultimos afios, ya que este no necesita
osteotomias las cuales se han implicado en la inhibicién del crecimiento facial.> *°

La mayoria de los investigadores coinciden en que los Angiofibromas Nasofaringeos Juveniles en
estadios tempranos (estadio I, Il y lll en la clasificacion de Andrews) pueden ser retirados
adecuadamente de manera endoscépica.

Los postulantes a favor del uso de una técnica endoscépica como tratamiento del ANJ, mencionan
que dicha técnica disminuye los dias de hospitalizacidn post quirdrgica , reduce el sangrado
transoperatorio (hasta un 50% menos en comparacion con los abordajes abiertos) y reduce o iguala
el porcentaje de recidiva de los abordajes abiertos (13 a 46% dependiendo de la literatura).?

Se ha sugerido que los tumores que involucran al etmoides, seno maxilar, seno esfenoidal, al forman
esfeno palatino, la nasofaringe, la fosa pterigomaxilar o con una extensién limitada en la fosa infra
temporal son candidatos a la reseccién via endoscépica.?

Las contraindicaciones absolutas para el abordaje endoscdpico son: que el tumor involucre a la
carétidainterna, que la mayor parte de la vasculatura provenga de la cardtida interna, que involucre
significativamente al seno cavernoso, una extension intracraneal amplia o un tumor extendido hasta
la mejilla.2

Abordaje Mixto

Algunos estudios muestran un beneficio agregado con la combinacién del abordaje endoscépico con
el abierto en los tumores con un estadio avanzado.?

También el combinar los abordajes usualmente disminuye la extensidon del abordaje abierto y
elimina la necesidad de una segunda intervencidn para extraer tumores de gran tamafio. 2
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Radioterapia

Estudios recientes usando la radioterapia como tratamiento definitivo para el Angiofibroma
Nasofaringeo Juvenil en estadios avanzados, han demostrado un impresionante control local del 85
al 91%.!

La reseccion quirdrgica subtotal del tumor, junto con radioterapia postquirudrgica, es una estrategia
valida para los pacientes con afectacion intracraneal o afectacion de estructuras vitales en los cuales
no pudo ser retirado de manera completa la tumoracién.®

La transformacion maligna del angiofibroma nasofaringeo con el uso de radioterapia ha ocurrido en
un nimero pequefio de pacientes, por lo que no es contraindicacién para utilizar la misma.?

Las complicaciones mas frecuentes de la radioterapia incluyen el pan hipopituitarismo, retraso en
el crecimiento facial, cataratas, queratopatia por radiacién y necrosis del I6bulo temporal.?

El ANJ requiere dosis moderadas de radioterapia para lograr un control durable y una cura de la
enfermedad, con un rango de dosis que van desde los 35 hasta los 46 Gy. °

También se ha descrito el uso del Cyberknife con una adecuada respuesta al mismo, sin presencia
de mayores efectos adversos y sin presencia de recurrencia, pero aun siguen siendo solo casos
reportados del uso del mismo.:

Prondéstico

El porcentaje de recidiva es del 13 al 46% dependiendo del estadio clinico al momento del
tratamiento. La mayoria de los tumores recurren a los 12 meses posteriores a la cirugia.

La recurrencia es mas probable si el tumor involucra a la fosa infra temporal, al seno esfenoidal, a
la base de las apdfisis pterigoides, el clivus, el seno cavernoso, el foramen lacerado o la fosa craneal
anterior.

La mayoria de las recurrencias, si no es que todas son atribuidas a una reseccidn incompleta del
tumor.

También se ha enfatizado en la importancia de la extensién del tumor al esfenoides como factor
predictor de recurrencia. Se ha descubierto que muchas veces existen inter digitaciones del
angiofibroma en el hueso esfenoidal, y si estas son meticulosamente removidas, se disminuye la
posibilidad de recurrencia. Por lo anterior, se han realizado multiples estudios donde se ha fresado
meticulosamente la zona basiesfenoidal y con ello se ha disminuido la recurrencia.?

Debido a que el angiofibroma nasofaringeo es un tumor benigno, muchos investigadores refieren
que es vdlido el dejar remanentes del tumor si estos se encuentran en un area anatémicamente
critica (seno cavernoso, o que envuelva a la carétida interna).?

El manejo de las recurrencias es controversial, muchos investigadores mencionan que una
recurrencia facilmente accesible debe ser tratada con una cirugia de revisidn, ya sea abierta o
endoscdpica.

Cuando hay una recurrencia intracraneal puede ser tratada con un abordaje amplio, como una
craneotomia con un abordaje endoscépico, con una alta morbilidad o también se puede utilizar la
radioterapia como Unico tratamiento. Otro factor que influye es la posibilidad de una involucién
espontanea la cual ocurre entre los 20-25 afios de edad, aunque esta regresion puede no ocurrir en
cada paciente. 14
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Seguimiento
La combinacion de la endoscopia nasal y la resonancia magnética has demostrado ser los estudios
de eleccién para detectar recurrencias.

La alta incidencia de enfermedad residual (mas del 40% en la literatura consultada), indica la
necesidad de una deteccidn temprana para mejores resultados.?

El tiempo de vigilancia y el intervalo de la misma son consistentes entre los distintos investigadores.
Se ha propuesto el realizar una resonancia magnética a los 6 meses de la intervencion quirdrgica y
una anual por los siguientes 5 afos, también actualmente se menciona la posibilidad de una
resonancia magnética un mes posterior a la cirugia.?

Kania y colaboradores proponen el uso de la tomografia contrastada de nariz y senos paranasales
dentro de los primeros 3 dias posteriores a la reseccién del tumor, con la finalidad de detectar
enfermedad residual. Ellos encontraron que esta tiene un valor predictivo del 75% y una
especificidad del 83% para detectar enfermedad residual.?

Todo lo anterior debido a que se ha encontrado que entra mas pronto se realice la deteccién de
enfermedad residual, el paciente puede ser tratado con una cirugia de minima invasién y esto
disminuye la necesidad de repetir la embolizacion o el uso de radioterapia.

Debido a esta evidencia, también se propone el realizar una resonancia magnética inmediatamente
después del retiro del taponamiento, ya que dicho estudio serviria como base para diferenciar entre
recurrencias post quirdrgicas contra la presencia de tejido cicatrizal observado en estudios
posteirores.?

Chaugan y colaboradores han sugerido un protocolo para el seguimiento de los pacientes posterior
a su intervencién quirdrgica, mencionando que si el paciente se encuentra asintomatico y no
muestra recurrencia en imagen durante 3 a 4 meses posteriores a la cirugia, solo bastara una
exploracidn clinica posterior.

Si a la exploracién endoscdpica y en el estudio de imagen se observa una recurrencia, se debe de
realizar un tratamiento quirurgico o utilizar radioterapia .2

Si hay una recurrencia cuestionable por estudio de imagen dentro de los 3 0 4 meses posteriores a
la cirugia pero a la exploracién endoscépica esta es negativa y el paciente se encuentra
asintomatico, hay que repetir dicho estudio de imagen dentro de 3 a 6 meses; por Ultimo si posterior
a 3 a 6 meses la tumoracién se encuentra del mismo tamafo o es menor, se debe de repetir el
estudio de imagen en 6 meses. Si la tumoracién crece, un segundo tratamiento quirurgico o
radioterapéutico debe plantearse.?
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3. Planteamiento del problema y justificacion.

El Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil (ANJ) es el tumor benigno mas comun de la nasofaringe, se
trata de una patologia muy poco frecuente, con una incidencia reportada en los Estados Unidos de
América de 0.4 casos por millén de habitantes por afio; esta estadistica se aumenta ligeramente a
3.7 casos por millén de habitantes, cuando se considera exclusivamente a la poblacién en riesgo
(varones adolescentes entre los 14 y 18 afios de edad).

Esta baja incidencia hace que sea dificil llevar a cabo un estudio prospectivo aleatorizado controlado
doble ciego y explica el porqué de la presencia en la literatura internacional Unicamente de estudios
principalmente retrospectivos y series de casos.

Por lo anterior, y aunque existen publicaciones en la literatura internacional acerca de las
caracteristicas clinicas, tratamiento y seguimiento de los pacientes diagnosticados con esta
patologia ; existen muy pocos estudios descriptivos retrospectivos en la poblacién mexicana, por lo
que se contribuiria con este trabajo a complementar la informacidon acerca de la edad de
presentaciéon, estudio de imagen con el que se estadifica la patologia, estadio al momento del
diagndstico, el tratamiento quirldrgico otorgado y el porcentaje de recurrencia con el tratamiento
instaurado; todo lo anterior desarrollado en un tercer nivel de atencidon como lo es el Centro Médico
Nacional “20 de Noviembre” perteneciente al Instituto de Seguridad y Servicios Sociales de los
Trabajadores del Estado (ISSSTE).

4. Justificacidn.

En este Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, no se tiene estandarizado un algoritmo para el
diagnodstico, tratamiento (médico y/o quirurgico) y seguimiento a corto, mediano y largo plazo del
Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil , por lo que con este trabajo se pretende dar el primer paso para
realizar el mismo y se homogenice los criterios de lo anteriormente mencionado.

El Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil es una condicién con una alta morbimortalidad debido a los
cuadros de epistaxis severos que pueden presentar los pacientes y por las estructuras que pueden
estar involucradas por el patrén de crecimiento del mismo, por lo que ofrecer un diagndstico, un
tratamiento resolutivo y un adecuado seguimiento a corto, mediano y largo plazo es de alta
prioridad.

Dicha condicidn histéricamente por su alta recidiva ha albergado un mal prondstico cuando no es
atendida a tiempo, pero los avances significativos en el diagndstico radioldgico, las opciones de
tratamiento (endoscépico, abiertos o mixto) han dado lugar a una gama de opciones disponibles,
una mejor supervivencia global, y una reduccidn significativa de la morbimortalidad.

Por lo anterior y debido a que es una patologia rara, es necesario recabar la mayor cantidad de
informacidn sobre la experiencia que se tiene en cuanto al diagndstico, tratamiento y el
seguimiento, comparandolo con la experiencia publicada en la literatura nacional e internacional
recabada y poder realizar un algoritmo con el fin de homogenizar los criterios mencionados, y con
ello reducir alin mas morbimortalidad de esta patologia.

5. Objetivo general
Recabar la experiencia de 5 aifos que se tiene en el Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” en
cuanto al diagndstico, tratamiento, recurrencia y el seguimiento otorgado en los pacientes con
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diagndstico de angiofiboroma nasofaringeo juvenil, comparando lo anterior con la experiencia
publicada en la literatura nacional e internacional y con ello realizar un algoritmo para el
diagndstico, tratamiento y seguimiento de los pacientes , con el fin de homogenizar criterios y
otorgar los anteriores mencionados de una manera adecuada y oportuna, reduciendo con ello Ia
morbimortalidad de esta patologia.

6. Objetivos especificos

e Obtener el tipo de presentacidn clinica mas frecuente al momento del diagnéstico.

e Obtener el estudio de imagen mas utilizado para la adecuada estatificacién de esta
patologia.

e Obtener el estadio clinico mas frecuente al momento del diagndstico en un tercer nivel de
atencion.

e Obtener el tipo de abordaje (endoscépico, abierto o mixto) mds utilizado para el
tratamiento de esta patologia

e Obtener el tipo de terapia adyuvante mas utilizada y el motivo por el cual se utilizé.

e Obtener el porcentaje de recurrencia y el tiempo en la que se dio la misma.

7. Diseiio

7.1 Tamaiio de la muestra

Se realizara un estudio descriptivo retrospectivo, en el cual se obtendra informacion de expedientes
clinicos, de pacientes diagnosticados con Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil en el Centro Médico
Nacional “20 de Noviembre” en el periodo comprendido de Enero del 2009 a Diciembre del 2013,
los cuales son un total de 12 pacientes, siendo una muestra suficiente y representativa para este
tipo de patologia poco frecuente.

7.2 Definicion de las unidades de observacion

Se realizara unarevisidn de un total de 12 expedientes, de pacientes con diagndstico histopatoldgico
confirmado de Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil en el periodo comprendido de Enero del 2009 a
Diciembre del 2013.

Se obtendra de los mismos la edad promedio de presentacidn, el estudio de imagen utilizado para
la estadificacion, el estadio clinico al momento del diagndstico, el tratamiento utilizado (tipo de
abordaje quirurgico y la terapia adyuvante), presencia de recidiva y tipo de seguimiento a corto,
mediano y largo plazo que se otorgd.

7.3 Criterios de inclusion

- Pacientes del género masculino.

- Pacientes derechohabientes al Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” ISSSTE.

- Pacientes diagnosticados en el periodo comprendido de Enero del 2009 a Diciembre del 2013.
- Pacientes con diagndstico confirmado de Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil por estudio

histopatoldgico.

7.4 Criterios de exclusion

- Pacientes de género femenino

- Pacientes con diagndstico de Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil fuera del periodo
comprendido de Enero del 2009 a Diciembre del 2013

- Pacientes con tumoraciones nasales con diagnédsticos histopatoldgicos diferentes al

Angiofibroma Nasofaringeo Juvenil.
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7.5 Criterios de eliminacion

- Pacientes con expediente clinico incompleto, que durante la revisién del mismo no contenga
la informacion necesaria para el estudio.

- Paciente o Tutor que se niegue a firmar el consentimiento informado para el uso de la
informacidn de su expediente clinico.

7.6 Definicidn de variables y unidades de medida

- Presentacion: Se obtendra la informacién de los expedientes clinicos, tomandose en cuenta los
signos y sintomas principales por los cuales se realizé el diagndstico presuntivo. CUALITATIVA
NOMINAL

- Estudio de imagen: Se obtendrd el estudio diagndstico de imagen con el cual se estadificé la
extensidn de la neoplasia al momento de su valoracidn en consulta externa previo a su ingreso
hospitalario. CUALITATIVA NOMINAL

- Estadio: Se obtendrd tomdandose en cuenta el estadio clinico con el que contaba el paciente a
su valoracion de primera vez en consulta externa. CUANTITATIVA DISCRETA

- Tipo de abordaje: Se obtendra el tipo de abordaje quirdrgico que se realizd6 como parte del
tratamiento instaurado. CUALITATIVA NOMINAL

- Terapia adyuvante: Se obtendra el tipo de terapia adyuvante que se utilizé en cada paciente.
CUALITATIVA NOMINAL

- Recurrencia: Se recabara si existié recidiva o no, y en caso de que esta haya ocurrido, se
obtendra el tiempo en el cual se dio la misma. CUALITATIVA NOMINAL

7.7 Seleccidn de fuentes, métodos, técnicas y procedimientos de recoleccion de la informacion.

Se realizara un andlisis de la edad del paciente, la forma de presentacion clinica, el estudio de imagen
que se utilizd para la estatificaciéon y el estadio clinico en el cual se encontraba el paciente al
momento de su valoracién de primera vez en la consulta externa, asi como también el tipo de
abordaje quirdrgico y terapia adyuvante que se utilizd como parte del tratamiento, si existié o no
recidiva de la enfermedad y en cuanto tiempo se dio la misma.

Todo lo anterior con la finalidad de exponer la experiencia que se tiene en este Centro Médico
Nacional “20 de Noviembre” como un tercer nivel de atencidn acerca del Angiofibroma
Nasofaringeo Juvenil y determinar si existen diferencias de las variables antes mencionadas con la
literatura nacional e internacional, lo cual serd reportado por escrito y con ello se buscara realizar
un algoritmo para el diagndstico, tratamiento y seguimiento (corto, mediano y largo plazo) de esta
patologia. Se vaciaran los datos en SPSS para realizar estadistica descriptiva.

7.8 Definicidn del plan de procesamiento y presentacion de la informacion



15

Se capturaran los datos en los programas Word y Excel de la paqueteria de Microsoft Office.
7.9 Consideraciones éticas

En este estudio descriptivo retrospectivo, toda la informacidn recabada de la revisién de los
expedientes clinicos serd confidencial y se mantendra en el anonimato, utilizdndose Unicamente
con fines de investigacion para este estudio en particular, como se menciona en la declaracidn de
Helsinki (642 Asamblea General, Fortaleza, Brasil, octubre 2013) en los siguientes puntos:

Aungue el objetivo principal de la investigacién médica es generar nuevos conocimientos, este
objetivo nunca debe tener primacia sobre los derechos y los intereses de la persona que participa
en la investigacion.

En la investigacion médica, es deber del médico proteger la vida, la salud, la dignidad, la integridad,
el derecho a la autodeterminacion, la intimidad y la confidencialidad de la informacidn personal de
las personas que participan en investigacion. La responsabilidad de la proteccion de las personas
gue toman parte en la investigacién debe recaer siempre en un médico u otro profesional de la
salud y nunca en los participantes en la investigacion, aunque hayan otorgado su consentimiento.

Deben tomarse toda clase de precauciones para resguardar la intimidad de la persona que participa
en la investigacion y la confidencialidad de su informacion personal.

Para la investigacién médica en que se utilice material o datos humanos identificables, como la
investigacion sobre material o datos contenidos en biobancos o depdsitos similares, el médico debe
pedir el consentimiento informado para la recoleccidn, almacenamiento y reutilizacién. Podrd haber
situaciones excepcionales en las que sera imposible o impracticable obtener el consentimiento para
dicha investigacién. En esta situacion, la investigacidon sélo puede ser realizada después de ser
considerada y aprobada por un comité de ética de investigacion.
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8. Poblacion
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En el periodo comprendido de Enero del 2009 a Diciembre del 2013, se identificaron 12 pacientes
gue cumplieron con los criterios de inclusidon para este estudio. Todos los pacientes fueron del

género masculino. La edad promedio al momento del diagndstico fue de 16.5 afios de edad y la
distribucidon de edad en los 12 pacientes fue la siguiente: 1 paciente (8.3%) menor de 10 afos, 7
pacientes (58.3%) entre los 10 a 15 afos de edad, 3 pacientes (25%) entre los 16 y 20 afios, y por

ultimo 1 paciente (8.3%) mayor de 20 aios (Tabla 1).

8.3%

Menor de 10 afios 1
10 - 15 aiios 7 58.3%
16 — 20 afios 3 25 %
Mayor de 20 afios 1 8.3%

Tabla 1.- Distribucion por edad al momento del diagndstico de Angiofibroma Nasofaringeo

Juvenil.

9. Sintomas

El sintoma mas comuln de presentacion inicial fue la obstruccidn nasal en 6 pacientes (50%),
epistaxis en 5 pacientes (41.6%), seguida de rinorrea anterior hialina en 1 paciente (8.3%). Dichos
sintomas fueron referidos en un periodo menor a 1 afio previo a su diagnéstico. (Grafica 1).

Sintoma Inicial

M Obstruccion Nasal
M Epistaxis

Rinorrea anterior

Grafica 1.- Sintoma Inicial mas frecuente en los pacientes con diagndstico de

angiofibroma nasofaringeo juvenil en el periodo de Enero del 2009 a

Diciembre del 2013.

10. Estudios de imagen
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El estudio de imagen con el que se realizo el diagnostico presuntivo inicial de nasoangiofibroma fue
la Tomografia Computarizada (TC) contrastada de nariz y senos paranasales en los 12 pacientes
(100%), y posteriormente a su ingreso a nuestro centro, se les realizé angioresonancia magnética
(ARM) como estudio diagndstico prequirdrugico al 100% de los mismos. Fueron agrupados de
acuerdo clasificacion de Chandler® como estadio | en 1 paciente (8.3%), estadio Il en 6 pacientes (50
%), Estadio lll en 3 pacientes (25 %) y estadio IV en 2 pacientes (16.6%). (Grafica 2).

Estadio Clinico

Clasificacion de Chandler

Estadio | Estadio Il Estadio 11l Estadio IV

Grafica 2.- Estadio clinico al momento del ingreso a nuestro centro de los
pacientes con diagndstico de angiofibroma nasofaringeo juvenil en el periodo
de Enero del 2009 a Diciembre del 2013.

Posterior a la ARM, se realizd una Angiografia con fines diagndsticos y de embolizacién
prequirurgica. El total de los pacientes a los que se les realizo dicho procedimiento fueron 9
pacientes (75%). (Grafica 3).
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Pacientes a los que se les realizd
embolizacion prequirurgica

mSi

mNo

Graéfica 3.- Pacientes a los cuales se les realizo embolizacién prequirtrgica en
nuestro centro de los pacientes con diagndstico de angiofibroma nasofaringeo
juvenil en el periodo de Enero del 2009 a Diciembre del 2013.

Dentro del estudio de angiografia fue posible identificar la principal rama que irrigaba a los
angiofibromas nasofaringeos. Se encontrd que de los 9 pacientes que se les realizo embolizacién
pre quirdrgica, 8 pacientes presentaron una irrigaciéon principal por parte de la arteria maxilar
internaipsilateral y 1 paciente presentd, irrigacion dependiente de la faringea ascendente ipsilateral
(Grafica 4).

. Irrigacion de los angiofibromas
eria .
Faringea faringeos

Ascendente
(1)
11%

Gréfica 4.- Irrigacion de los angiofibromas nasofaringeos de los pacientes en el
periodo de Enero del 2009 a Diciembre del 2013.
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11. Tratamiento

Todos los pacientes fueron tratados quirdrgicamente. Las técnicas quirurgicas realizadas fueron:
Abordaje endoscdpico en 7 pacientes (58%), abordaje abierto en 2 pacientes (17%) y abordaje
mixto (sublabial ampliado y endoscépico) en 3 pacientes (25%), (Grafica 5 y Tabla 2).

Numero de Estadio clinico segun la
Abordaje Quirurgico Pacientes Porcentaje (%) clasificacion de Chandler

Abordaje Endoscépico 7 58 % Estadio II.- 4 pacientes (33.3%)
Estadio Ill.- 1 paciente (8.3 %)

Abordaje Abierto 2 17 % Estadio Il.- 1 paciente (8.3%)

Estadio lIl.- 1 paciente (8.3%)

Abordaje Mixto 3 25 % Estadio lIl.- 1 paciente (8.3%)
(Sublabial ampliado + Estadio IV.- 2 pacientes (16.6%)

Endoscopico)

Tabla 2.- Abordajes Quirurgicos

Tipo de Cirugias

Grafica 5.- Tipo de cirugia de los pacientes en el periodo de Enero del 2009 a
Diciembre del 2013.

El promedio total de sangrado transquirurgico fue de 602.5 ml (rango 100 — 2,300 ml). Se realizd
una comparacion entre los pacientes a los que se les realizé embolizacidn pre quirlrgica contra los
qgue no, seguido de abordaje endoscépico como modalidad de tratamiento definitivo. En el grupo
que recibié embolizacién pre — quirdrgica tuvieron un promedio de 366 ml comparado contra 2,300
ml de los que no la tuvieron.
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Al comparar a los pacientes a los que se les realiz6 embolizacion pre quirdrgica contra los que no,
seguido de abordaje mixto como modalidad de tratamiento definitivo, los que recibieron
embolizacién pre — quirdrgica tuvieron un promedio de 583 ml comparado contra 850 ml de los que
no la tuvieron. (Tabla 3)

Todos los pacientes que recibieron abordaje abierto recibieron embolizacidon pre — quirdrgica, sin
excepcion.

Promedio de sangrado con | Promedio de sangrado sin

Numero de embolizacidn pre - embolizacidn pre -
Abordaje Quirurgico Pacientes quirargica (ml) quirargica (ml)
Abordaje Endoscépico 7 366 2,300
Abordaje Mixto 3 583 850

(Sublabial ampliado +
Endoscépico)
Tabla 3.- Promedio de sangrado con y sin embolizacién pre — quirtrgica en abordaje endoscépico

y mixto.
12. Recurrencias

En nuestro estudio encontramos tres recurrencias (25%). El promedio de tiempo de recurrencia fue
de 37 meses (rango entre los 3 a 60 meses). Un paciente (8.3 %) al diagndstico era estadio Il y dos
pacientes (16.6 %) eran estadio IV segun la clasificacion de Chandler. Ninguno de los pacientes
estadio | y Il tuvieron recurrencia de la enfermedad.

Para la recurrencia, dos pacientes fueron re - intervenidos quirdrgicamente con abordajes
endoscdpicos y el otro paciente, debido a la extension intracraneal de la enfermedad, fue tratado
con radioterapia. (Gréfica 6)

Recurrencia

Grafica 6.- Porcentaje de recurrencia en los pacientes tratados en el periodo
de Enero del 2009 a Diciembre del 2013.



Tratamiento en los pacientes con
recurrencia de la enfermedad

Grafica 7.- Tratamiento otorgado a los pacientes que presentaron recurrencia
en el periodo de Enero del 2009 a Diciembre del 2013.

21
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Discusion

La presentacién clinica tipica del nasoangiofibroma es usualmente un paciente de género
masculino, adolescente (promedio de edad de 16 afios) con epistaxis, obstruccién nasal y rinorrea.?

Para el diagndstico de esta patologia hay que realizar de manera inicial una adecuada anamnesis,
seguida de endoscopia nasal y un estudio de imagen. Se prefiere inicialmente una TC contrastada
de nariz y senos paranasales y en caso de sospecha posteriormente de esta entidad, se
complementa con una ARM. 8

La biopsia prequirurgica debe de evitarse por el posible peligro de sangrado que pueden presentar
estos tumores. !

El tratamiento quirdrgico sigue siendo por excelencia el tratamiento de eleccién en la actualidad. El
principio mds importante en la cirugia es la adecuada exposicién de la tumoracion para la completa

y segura extraccién de la misma, disminuyendo al minimo las complicaciones peri o post quirurgicas.
10

Existen diferentes tipos de abordajes y se clasifican en tres: abiertos, endoscdpicos y mixtos. !

Los abordajes quirdrgicos abiertos incluyen principalmente los transorales, sublabiales,
transpalatinos y el desguante facial. En nuestra experiencia el abordaje abierto mas utilizado es el
sublabial ampliado, debido a que nos da una buena exposicion y no tiene repercusiones estéticas
en el paciente adolescente. 2

El abordaje endoscdpico es el mas utilizado en general debido a que no es tan invasivo y su Unica
limitante es para tumores con mucha extensién y tamafio. Con este abordaje se reduce la morbi —
mortalidad, disminuye las complicaciones post — quirdrgicas y disminuye en gran medida los dias de
estancia intrahospitalaria. 2

El abordaje mixto (endoscopico mds abordaje sublabial ampliado) nos permite una mejor exposicion
en tumoraciones extensas, mayor posibilidad de reseccion y con ello disminuir la posibilidad de
recurrencia.?

Encontramos una reduccidn considerable en el sangrado transquirdrgico con el uso de la
embolizacion prequirurgica y es de suma importancia realizarla si se piensa utilizar un abordaje
endoscdpico. >

La recurrencia es un factor muy importante en el prondstico de los pacientes. En la literatura se
habla en promedio de una recidiva del 13 al 46% dependiendo del estadio clinico al momento del
tratamiento. La mayoria de los tumores recurren a los 12 meses posteriores a la cirugia. 2
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En esta serie de pacientes la recurrencia se documentd en el 25% de la poblacién estudiada.
Recurrieron en un promedio de 37 meses. Los factores asociados a mayor recurrencia son tumores
gue involucran la fosa infra — temporal, seno esfenoidal, base de las apdfisis pterigoides, clivus,
seno cavernoso, foramen lacerado o fosa craneal anterior.*
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Conclusiones

El tratamiento adecuado del nasoangiofibroma sigue siendo un reto debido a su gran vasculaturay
a su alta recurrencia.

Es el tumor benigno mds frecuente de nariz y senos paranasales en el adolescente de género
masculino. Es importante realizar una adecuada anamnesis, exploracion fisica y estudios de imagen
para el diagndstico oportuno, debido a que este tumor es capaz de realizar invasién local y
obscurecer el prondstico de los pacientes.

Es importante escoger el abordaje adecuado en cada paciente con el fin de reducir la recurrencia.
También es posible que sea necesario el abordaje multidisciplinario en tumores muy complicados
por su localizacion y extensidn. La radioterapia debe de reservarse para los pacientes no candidatos
a cirugia o cuando no es posible la reseccion completa de la tumoracién por su localizacién o
complicaciones de la cirugia.
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