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RESUMEN

TITULO:

Experiencia en el diagnéstico y manejo del angiofibroma nasofaringeo juvenil en el
Instituto Nacional de Pediatria en un periodo de 10 afios (2012-2021).

AUTOR: Dra. Estefana Rangel Nufiez
Médico residente de Otorrinolaringologia Pediatrica

TUTOR: Dr. Juan Gutiérrez Butanda.
Jefe de Servicio Otorrinolaringologia Pediatrica

INTRODUCCION:

El angiofibroma nasofaringeo juvenil es el tumor benigno mas frecuente en
nasofaringe en la poblacion pediatrica, que afecta a jévenes adolescentes entre los
14-18 afos de edad. Es poco frecuente, representa el 0.5% de los tumores de
cabeza y cuello. Es altamente vascularizado con un comportamiento localmente
agresivo. La sintomatologia depende de la extension y compromiso a estructuras
adyacentes. El diagnostico se realiza con estudios de imagen con confirmacion
histopatoldgica. El tratamiento de eleccion es quirurgico, y se reserva el uso de otras
terapias cuando la lesion es irresecable.

JUSTIFICACION:

La finalidad de este estudio es describir las caracteristicas clinicas, el tipo de
abordaje quirurgico y posibles complicaciones de los pacientes con diagnéstico de
angiofibroma nasofaringeo juvenil en el Instituto Nacional de Pediatria, un centro de
referencia de tercer nivel en México, para ampliar el conocimiento a los médicos en
sus tres niveles de atencion con el fin de poder realizar un diagnostico temprano y
un tratamiento oportuno debido al alto impacto en la morbilidad de estos pacientes.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

Debido a que esta enfermedad no presenta datos claves y signos de alarma que nos
puedan orientar a un tumor, pueden tener un retraso en el diagnodstico y tratamiento
oportuno, e incluso haber tenido tratamientos innecesarios que podrian afectar el
prondstico y la calidad de vida de los pacientes. Por lo tanto, es importante conocer
las caracteristicas clinicas para el diagndstico y el manejo que se debe llevar a cabo
en estos pacientes.

OBJETIVO GENERAL Y ESPECIFICOS:

Describir las caracteristicas clinicas, el tipo de abordaje quirurgico y posibles
complicaciones de los pacientes con diagnostico de angiofiboroma nasofaringeo
juvenil en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo de enero 2012 a diciembre
2021.



TIPO DE ESTUDIO:
Estudio observacional, retrospectivo, transversal y descriptivo.

CRITERIOS DE SELECCION:

Pacientes menores de 18 afnos de edad con diagndstico histopatologico de
angiofibroma nasofaringeo juvenil que fueron tratados en el servicio de
Otorrinolaringologia Pediatrica en el Instituto Nacional de Pediatria, en el periodo de
enero 2012 a diciembre de 2021. Se excluyen los pacientes que cuenten con
informacion incompleta en el expediente clinico.

ANALISIS ESTADISTICO:
Se realiza una busqueda en los expedientes clinicos de los pacientes que cumplan
con los criterios de seleccion, se procede a un registro electronico en el programa
Excel, posteriormente se realiza estadistica descriptiva y los resultados se presentan
mediante tablas y graficas.



1. MARCO TEORICO

1.1. INTRODUCCION

El angiofibroma nasofaringeo juvenil o nasoangiofiboroma juvenil es el tumor mas
comun de nasofaringe representando el 0,05% al 0,5% de las neoplasias de cabeza
y cuello, con una presentacion de 1/150.000 en varones entre 14 a 18 afos, con un
promedio de 15 afos. Es de naturaleza benigna, altamente vascularizado con un
comportamiento localmente agresivo. La sintomatologia dependera de la extension
y compresion de estructuras adyacentes. El diagndstico se realiza con la tomografia
y resonancia magnética, que son fundamentales para definir el estadiaje y planear el
abordaje quirurgico con confirmacion histopatoldgica. La biopsia es contraindicada,
debido a la vascularidad que presenta este tipo de tumor y el riesgo de sangrado
incontrolable. El tratamiento de eleccion es quirurgico y se reserva el uso de otras

terapias cuando la lesidn se considera irresecable. 2

1.2. ANTECEDENTES HISTORICOS

Hipocrates, el padre de la medicina quien naci6 en Cos, Isla del Dodecanaso
menciono la existencia de una masa nasal aproximadamente en el siglo IV a.C. Este
se referia al conocido nasofibroma juvenil como a un polipo. Los tumores fibrosos de
la cavidad nasal fueron reportados también desde la antiguedad; los griegos, arabes,
romanos los denominaban “pdlipos nasales” y hacian referencia a estos como

polipos nasofaringeos que causaban obstruccion nasal.’

Aurebukh en 1936 reseco por primera vez el paladar duro para acceder a la fosa
pterigomaxilar. Posteriormente en el afio de 1841, Liston describe la primera cirugia
para resecar esta masa vascular. En el afio 1947, Chelius describe que este tipo de
masa tiene relacidon con pacientes que estan en la etapa de la pubertad. En el afio
1858, Carnochan fue quien primero se acerco al abordaje de la fosa pterigopalatina,
zona anatomica directamente relacionada con los tumores vasculares juveniles que

invaden ésta area. En el afio de 1878, Verneuli reporta estas masas como de origen



embrioldgico de consistencia fibrocartilaginosa. No fue sino hasta el afio de 1906 que

el Dr. Chauveau define el término de “nasofibroma”."?

En 1940, Freeberg denota las caracteristicas vasculares e inicia el término
“angiofibroma”. En 1944, se inicia la cirugia de la celda parotidea accediendo de
forma transparotidea para la reseccion de los tumores ubicados en la fosa

pterigomaxilar. "

En 1971, Nomoura propone la técnica trans-sinusal accediendo de forma
subperiostica a la fosa pterigomaxilar. Dos afios después, en el aino 1973 Grigis
propone que las lesiones vasculares de la rinofaringe pueden surgir a partir de tejido

paraganglionar adyacente a las ramas terminales de la arteria maxilar interna. >

1.3.PATOGENIA

Histologicamente, el nasoangiofibroma juvenil (NAJ) es una lesion pseudocapsulada
caracterizada por un componente vascular irregular compuesto por numerosos
vasos sanguineos de diferentes calibres incrustados en un estroma fibroso, rico en
colageno vy fibroblastos. Los vasos estan dilatados, organizados en racimos, sin
fibras elasticas en su pared, y el revestimiento muscular es incompleto en los vasos
grandes y totalmente ausente en los pequefios; y las mitéticas son raras. °°

Desde el siglo XIX, existe controversia sobre el origen fibroso o vascular de la lesion.
Debido a su extensa vascularizacion, varios autores han considerado la hipotesis de
malformacion vasoproliferativa: Sternberg y Hubbard propusieron que dicho tumor
es como un tipo especifico de hemangioma, mientras que la teoria de un tejido
vascular proliferante ectopico fue presentada por Schiff en 1959. Mas recientemente,
estudios inmunohistolégicos y microscopicos electronicos han sugerido que esta
lesion puede considerarse una malformacion vascular (0 hamartoma) mas que un
tumor. Estas observaciones llevaron a Schick y otros autores a postular que podria
deberse a una regresion incompleta de la primera arteria braquial, que surge en la
embriogénesis entre los dias 22 y 24 y forma una conexion temporal entre la aorta

ventral y dorsal. Esta arteria comunmente retrocede y forma un plexo vascular que
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involuciona o puede dejar remanentes, lo que potencialmente conduce al desarrollo
del nasoangiofibroma juvenil. Esta teoria esta respaldada por el hallazgo de que los
vasos del nasoangiofibroma juvenil expresan laminina alfa-2, que se considera un
marcador de angiogénesis embriologica temprana. Ademas, se ha demostrado una
expresion prominente de colageno de tipo VI, que es un componente de la matriz
extracelular que es atractivo para las células de la cresta neural y podria estar
involucrado en el desarrollo de este tumor a partir de los remanentes del plexo de la

primera arteria braquial. %’

Esta lesidn surge tipicamente en varones adolescentes y con frecuencia retrocede
unicamente después del desarrollo completo de las caracteristicas sexuales
secundarias; por lo que, proporciona la evidencia de la influencia hormonal en el
crecimiento del tumor. A pesar de los informes de trastornos hormonales en
pacientes con esta enfermedad y la presencia de receptores de andrégenos y/o
estrogenos y su papel en el desarrollo o regresion del tumor, la patogenia hormonal

de esta lesidn sigue siendo controversial.”%*

Numerosos estudios han demostrado alteraciones genéticas en pacientes con
diagndstico de nasoangiofiboroma juvenil que pueden estar implicados en la
patogénesis de la enfermedad. Renkonen y otros autores investigaron la expresion
del receptor del factor de crecimiento C-KIT, el protooncogén C-MYC vy la proteina
polycomb y el oncogén BMI-1 en estos pacientes, observando la expresion de C-
MYC y BMI-1 s6lo en células estromales, mientras que la inmunoexpresion de C-KIT
se mostro tanto en células estromales como endoteliales, lo que sugiere que tanto el
componente estromal como el vascular pueden estar implicados en el crecimiento
neoplasico del nasoangiofibroma juvenil.?

Los oncogenes Ki-ras, Ha-ras y Her-2/neu se han investigado sin deteccion de

mutaciones. °



1.4.SITIO DE ORIGEN Y PATRON DE DISEMINACION

La lesidn tiene un sitio de origen patognomonico a nivel de la fosa pterigopalatina y
posteriormente crece a través de diferentes vias de diseminacion que tipicamente
siguen los agujeros y fisuras de la base del craneo. El hueso puede estar involucrado
basicamente con dos mecanismos: reabsorcidn por presion proveniente del
crecimiento subperidstico o invasion del componente esponjoso, inicialmente a nivel
de la raiz de la apdfisis pterigoidea con posterior expansion dentro del ala mayor y
erosion del piso de la fosa craneal media. ®'°

En su fase inicial, el angiofibroma juvenil se extiende a través del agujero
esfenopalatino hacia la nasofaringe y la cavidad nasal y, a lo largo del nervio vidiano
hasta el piso del seno esfenoidal. La extension lateral a través de la fisura
pterigomaxilar conduce a la invasion de la fosa infratemporal, que en lesiones
avanzadas puede involucrarla de forma completa. Cuando la lesidn se expande
anteriormente, la pared posterior del seno maxilar se desplaza progresivamente
hacia delante, siendo caracteristico y se denomina el signo del Holman-Miller.
Aunque es benigno, el angiofibroma juvenil puede extenderse intracranealmente a
través de la érbita a través de la fisura orbitaria inferior y superior o a lo largo del
nervio maxilar hasta la region paraselar. El involucro de la base anterior del craneo
a través del etmoides se observa con menos frecuencia. Independientemente del
sitio y el patron de afectacion intracraneal, el crecimiento transdural de la lesion es

muy raro. ®101

1.5.ANATOMIA DE LA FOSA PTERIGOPALATINA

La fosa pterigopalatina es una cavidad en forma de piramide invertida, no mayor de
2 cm en su maxima extension y con volumen promedio de 0,7 cm cubicos. Se ve

delimitada principalmente por el hueso esfenoidal, maxilar y palatino (Figura 1).2412

Los limites de la fosa pterigopalatina son los siguientes (Figura 2): 2*'3

e Anteriormente, se encuentra la pared posterior del seno maxilar.

10



Medialmente, se encuentra la lamina vertical del hueso palatino. En su porcion
superior se encuentra el agujero esfenopalatino, permite el paso de nervios y
vasos esfenopalatinos hacia la cavidad nasal.

Lateral: Se comunica con la fosa infratemporal a través de la hendidura
pterigomaxilar. Permite el paso de la arteria maxilar.

Posteriormente a la fosa pterigopalatina, se encuentra conformada
superolateralmente por el ala mayor del esfenoides, en cuya superficie inferior se
encuentra el foramen rotundum (por donde discurre el nervio maxilar) e
inferomedialmente se conforma por el proceso pterigoideo.

Superiormente se comunica con la orbita a través del canal infraorbitario, por el
que discurre el nervio infraorbitario (rama terminal del nervio maxilar 6 V2), y a
través de la fisura orbitaria inferior, por la cual pasan ramas ascendentes del
ganglio pterigopalatino y la cigomatica de V2.

Inferiormente, limitado por el hueso palatino. Comunica con la cavidad oral a
través de los agujeros palatinos mayores y menores. El canal palatino mayor,
desciende postero-inferior a la pared medial del hueso maxilar, abriéndose al
foramen palatino mayor. El canal palatino menor, se situa posterior al canal

palatino mayor.
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Figura 1. Limites de la fosa pterigopalatina.

L

Referencia: Morton, D., Albertie, K. Et al. Fosa pterigopalatina. Anatomia
macroscopica: Un panorama general. Lange Mc Graw Hill. 2018.

Figura 2. Elementos anatomicos relevantes de la fosa pterigopalatina
- T a1

> ;-—~ \_\\~

y » , . -g" - f o‘ .
Referencia: Morton, D., Albertine, K. Et al. Fosa pterigopalatina. Anatomia
macroscopica: Un panorama general. Lange Mc Graw Hill. 2018.
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Figura 3. Comunicaciones de la fosa pterigopalatina.
Comunicacion de la fosa pterigopalatina con la fosa infratemporal a traves de la fisura

pterigomaxilar y su comunicacién con la orbita a través de la fisura orbitaria inferior.
2,14

Fosa

Fisura orbitaria inferior, Temporal

Entrada fosa pterigopalatina

Fisura pterigomaxilar e .

>,
€ ‘

Placa pterigoidea latefe ﬂ

Placa pterigoidea medial -

Hamulus

N

-

el ¥ y o - .\”‘"’» \ g\ - -

L TR U :
Referencia: Morton, D., Albertine, K. Et al. Fosa pterigopalatina.Anatomia
macroscopica: Un panorama general. Lange Mc Graw Hill. 2018.

1.6.PRESENTACION CLINICA

Los sintomas tipicos de la lesidn son obstruccion nasal unilateral progresiva (80-
90%) acompaiada de rinorrea y epistaxis unilateral recurrente (45-60%), por lo que
dichas molestias en un adolescente masculino deben generar sospecha de
inmediato'®. La cefalea (25%) y el dolor facial pueden surgir de forma secundaria a
la obstruccion de los senos paranasales o a la afectacion de la funcion de la trompa
de Eustaquio con otitis media secretora unilateral, respectivamente. La extensién del
tumor a la cavidad nasosinusal puede condicionar una rinosinusitis cronica. Puede
haber edema en la mejilla, proptosis o cefalea, siendo lesiones en etapas avanzadas
por involucro de la fosa infratemporal, érbita y fosa craneal, respectivamente. 16,17
Los signos y sintomas que presentan estos pacientes se describen en la siguiente

tabla (Tabla 1).
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Tabla 1. Presentacion clinica del nasoangiofibroma juvenil

SINTOMA SIGNO
Obstruccion nasal (80-90%) Masa nasal (80%)
Epistaxis (45-60%) Masa orbitaria (15%)
Cefalea (25%) Proptosis (10-15%)
Otros sintomas: Otros signos:

Rinorrea unilateral

Anosmia/hiposmia -Otitis media serosa (bloqueo trompa

de Eustaquio)

Rinolalia y . B
Hipoacusia conductiva -Edema en region  cigomatica
Otalgia (extension infratemporal)

-Disminucion de agudeza visual (N.

Edema del paladar Optico)

Deformidad de la mejilla
Diplopia
Dolor ocular

Referencia: J. Hernandez, V.A., Hernandez, G.S. Nasoangiofibroma juvenil: una
revision actualizada del diagndstico, clasificacion y tratamiento. Acta de
Otorrinolaringologia & Cirugia de Cabeza y Cuello. 2011. 39(3)147-157.

Dados los sintomas de presentacion, el paciente debe ser examinado por
endoscopia nasal que generalmente muestra una gran masa lobulada detras del
cornete medio que llena la coana con una superficie lisa y claros signos de
hipervascularizacion, y generalmente se desplaza lateralmente contra la pared
lateral, sugiriendo fuertemente el diagnéstico de nasoangiofibroma juvenil'®'® (Figura
4). Dado que los hallazgos epidemioldgicos y endoscopicos son tipicos, la biopsia
esta absolutamente contraindicada debido a un riesgo considerable e indebido de

hemorragia masiva. 2
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Figura 4. Apariencia endoscoépica del tumor

Referencia: Nicolai, P., Castelnuovo, P. Benign Tumors of the Sinonasal Tract. In
Cummings CW, Flint PW, Haughey BH, Robbins KT, Thomas JR, Harker LA,
Richardson MA, Schuller DE. Cummings: Otolaryngology: Head & Neck Surgery, 6th
ed. USA: Mosby; 2020, p. 744.

1.7.DIAGNOSTICO

El diagndstico se realiza con estudio de imagen con tomografia computarizada (TC)
y resonancia magnética (RM) con confirmacion histopatologica. Los estudios de
gabinete permiten establecer la extension tumoral, su patron de crecimiento y la
planeacién del abordaje quirurgico. Estas imagenes brindan un mapa detallado de la

extension y vascularizacion del tumor. %!

La tomografia computarizada de senos paranasales simple y contrastada en el plano
axial y coronal son confirmatorias y demuestran la extension del tumor hacia el seno
esfenoidal. También permiten evaluar la erosién del ala mayor del esfenoides, del
paladar duro, la pared medial del seno maxilar, la invasion de la fosa pterigomaxilar
y la fosa infratemporal. En el plano axial permite visualizar el arqueamiento de la
pared posterior del seno maxilar (signo radiolégico patognomonico denominado
“signo del Holman-Miller’) y la deflexion septal. ©8%

La resonancia es util para definir la extension del tumor especialmente cuando se

sospecha extension intracraneal. También es util en el seguimiento del tumor

15



residual o recurrencia de la enfermedad. En TC y MR, el diagndstico de angiofibroma
juvenil se basa en las siguientes tres caracteristicas: 1) el area de origen
invariablemente ubicada al nivel de la fosa pterigopalatina, 2) su apariencia
hipervascular después del realce con contraste y 3) su patron de crecimiento. La
presencia en las secuencias ponderadas en RM T1y T2 de multiples vacios de sefial
de flujo dentro de la lesion, que indican vasos intralesionales importantes, corrobora

atn mas el diagndstico de angiofibroma juvenil. %2

La angiografia carotidea permite la identificacion de vasos nutricios que en la
mayoria de las veces derivan de la arteria maxilar interna, aunque también puede
nutrirse de la arteria faringea ascendente y de la vidiana. Rara vez proviene de otras
arterias cuando se documenta extension intracraneal (arteria meningea media y
ramos meningeos accesorios, ramos petrosos y cavernosos de la caroétida interna).
Este procedimiento permite en el mismo acto la embolizacién de la lesion. Es
importante la realizacién bilateral de la angiografia puesto que otros vasos nutricios

pueden contribuir significativamente a la nutricién de tumores de gran tamafio. ®%%

1.8. SISTEMA DE ESTADIFICACION

Existen diferentes clasificaciones para el Nasoangiofiboroma Juvenil (NAF)
universalmente aceptadas. Estas clasificaciones pretenden la estatificacion del
tumor para plantear el abordaje quirurgico, determinar la probabilidad de realizar una

escision completa y sus posibles dificultades y complicaciones. "3

Hacia 1980, Johns propone una clasificacion para éste tipo de tumor, pero no fue
ampliamente aceptada. Posteriormente Chandler, se basa en la estatificacion segun
el cancer nasofaringeo, pero por dicha razén no era viable su aceptacion. Sessions
en 1981 realiza otra clasificacion que posteriormente es modificada por Radkowski.
El doctor Ugo Fish en 1983 disefa otra clasificacién que posteriormente fue revisada
por Andrews'?'? Las clasificaciones mas conocidas por su antigliedad son la
clasificacion Chandler y Fisch; sin embargo, actualmente la clasificacibon mas
completa y descriptiva es la reportada por Radkowski descrita en 1996. En la
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siguiente tabla se describen las clasificaciones descritas para esta patologia. (Tabla
2).

Tabla 2. Clasificaciones del Nasoangiofibroma juvenil

Clasificacién del NASOANGIOFIBROMA JUVENIL

Sessions y col 1981(8) Chandler y col 1984(7) Radkowski y col 1996(12)
IA Limitado a nariz y/o nasofaringe I Tumor confinado a la béveda IA Limitada a nariz y/o béveda
. nasofaringea nasofaringea
IB Extensién a un seno paranasal
. » Il Tumor extendido a cavidad nasal IB Extensién a 1 6 més senos
A Minima extensién a FPM o seno esfenoidal paranasales
IIB Extension completa a la FPM con 11l Tumor extendido a seno maxilar, IIA Minima extensién en la fosa FPM

o sin erosién de hueso orbitario etmoides, FPM, orbita y/o mejilla 3
1IB Ocupacién total de la FPM con o

lICFosa infratemporal con o sin IV Intracraneal sin erosion del huesos orbitario

invasién de mejilla
IIC 11 B + erosién de ap6fisis

11l Extension intracraneal pterigoides

111AErosién de base craneo — minima
extensi6n intracraneal

Fisch y col (1983)(9) Andrews y col (1989)(10) I1IBErosi6n de base craneo — extensa
extensién intracraneal con o sin
I Tumor limitado a la cavidad nasal, I Tumor se limita a la cavidad nasal Seno Cavernoso

nasofaringe, sin destruccién Gsea . i
Il Tumor en fosa pterigopalatina o

Il Invade la fosa pterigomaxilar, antro maxilar, esfenoides y seno

senos paranasales con destruccién 6sea etmoidal
. Illa Tumor entre la 6rbita o fosa
11l Invade la fosa infratemporal, infratemporal sin compromiso

orb.|Ea y/ o zona paraselar - intracraneal
regién lateral del seno cavernoso
llibllla + compromiso intracraneal
IV Invade del seno cavernoso, extradural

uiasma 6ptico y/o fosa pituitaria . .
4 P v/ P IVa Intradural sin compromiso del

seno cavernoso, hipéfisis o quiasma
6ptico

IVbCompromete el seno
cavernoso, whipdfisis o quiasma 6ptico

Referencia: J. Hernandez, V.A., Hernandez, G.S. Nasoangiofibroma juvenil: una
revision actualizada del diagndstico, clasificacion y tratamiento. Acta de
Otorrinolaringologia & Cirugia de Cabeza y Cuello. 2011. 39(3)147-157.

1.9.DIAGNOSTICO DIFERENCIALES

Para hacer el diagnostico diferencial inicial en estos pacientes es necesario utilizar
meétodos no invasivos puesto que este tumor vascular puede llevar a un sangrado
profuso. El tumor debe ser diferenciado de otras masas en nasofaringe, causas de

epistaxis y de aquellas otras causas de obstruccidén nasal o de inflamacion orbitaria
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- proptosis. Las posibles causas de obstruccién nasal son una hipertrofia adenoidea,
polipo nasal, polipo antrocoanal, pdlipo angiomatoso, teratoma, encefalocele, quiste
dermoide, quiste nasofaringeo, papiloma invertido, granuloma piégeno, cordomas,
carcinoma nasofaringeo, carcinoma escamocelular, rabdomiosarcoma. De igual
forma, se debe descartar posibles causas de epistaxis locales y sistémicas y otras

causas de inflamacién orbitaria."'"**

1.10. TRATAMIENTO

A lo largo del tiempo, se han implementado varias opciones terapéuticas incluyendo
la cirugia, la radiacion, la radioterapia, quimioterapia, crioterapia y terapia hormonal.
Sin embargo, la modalidad terapéutica que ofrece los mejores resultados es el
manejo quirurgico, aunque se hayan descrito alguna tasa de éxito con la radioterapia

y los antineoplasicos. %%

Un abordaje ideal debe considerar la extension del tumor, la suplencia vascular y
permitir lograr buen control vascular. Adicionalmente, debe proveer una maxima
exposicidn para la reseccion completa con minima morbilidad. En aquellos casos
que se considere irresecable, la radiacion es buena herramienta, pero con riesgo
carcinogénico. La quimioterapia esta reservada para pacientes con tumores
recurrentes que habrian recibido previamente cirugia y radiacion. La terapia
hormonal se usd para disminuir el tamafo del tumor y la vascularidad, pero
actualmente no es recomendado por los efectos adversos y eficacia no demostrada.
Los avances en la cirugia de base de craneo han permitido aumentar el éxito de la
cirugia mejorando el acceso quirurgico y el control vascular disminuyendo sobretodo
la morbilidad."’"1%2124

El tratamiento de eleccion es la cirugia previa embolizacién. La embolizacion se
realiza mediante el cateterismo superselectivo de las aferencias tumorales
dependientes de la arteria carétida externa con un microcatéter de 0.18 6 0.21” y la
inyeccion a través del mismo de microparticulas de polivinil alcohol (P.V.A) de 150-

250; 200-300 y 350-500 micrones y esponja de gelatina fibrilar.?22*
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Los principales abordajes quirurgicos son a través de la via transpalatina, transantral,
transnasal endoscopica, incision sublabial extendida (degloving), rinotomia lateral
(en desuso) y Le Fort 1. En los tumores muy grandes o con extension intracraneal

se utilizan abordajes combinados craneofaciales.>%1324

Se han descrito multiples abordajes quirurgicos para remover el tumor. La cirugia
endoscopica se utiliza para los tumores pequefos limitados a la cavidad nasal o
nasofaringe (Estadios | y Il de Chandler, Fisch | y IlI). En aquellos pacientes que
presentan estadio de Fisch Ill o IV se recomienda una técnica mas agresiva como
es la transnasal transmaxilar via Degloving Medio facial o incluso la reseccion

craneofacial en casos avanzados.?'?%24

Para los tumores confinados a la nasofaringe, la cavidad nasal, etmoides y
esfenoides, e inclusive de la fosa pterigomaxilar, el manejo endoscépico es el ideal,
pero también se ha propuesto abordajes con degloving mediofacial, y transpalatal.

Para tumores extendidos lateralmente, la exposicion trans-antral es adecuada
asociado a los abordajes antes mencionados. Cuando el tumor se extiende al
espacio pterigomaxilar, la fosa infratemporal y la 6rbita se requiere una mayor
exposicion de la base de craneo para una reseccion segura, combinados con
exposicidn transcigomatica. Adicionalmente, un abordaje preauricular combinado
con craneotomia frontotemporal es util en casos intracraneales. Los abordajes de
fosa infratemporal post auricular sacrifican el espacio del oido medio mientras los
abordajes de fosa infratemporal preservan dicho espacio. El degloving mediofacial
con o sin osteotomia tipo LeFort mejora el acceso posterior del tumor. La
translocacion facial se combina con una incision Weber-Ferguson y extension
coronal para una craneotomia frontotemporal con osteotomias de tercio medio

facial 2%

Los tumores que tienen extension a la fosa infratemporal lateral, regién paraselar y

alrededor del nervio 6ptico presenta cambios significativos a la técnica de reseccion
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endoscopica. Sin embargo, la extension del tumor entre estas regiones también es
bastante dificil de exponer y remover por abordajes abiertos. Los nasoangiofibromas
que comprometen la drbita o la fosa craneal media no son ideales para la reseccion
endoscopica y necesitan de procedimientos mas extensos incluyendo abordajes

combinados extra/intracraneales.®2"2324

La maxilectomia medial a través de la rinotomia lateral o por degloving mediofacial,
es usada como técnica quirurgica para la reseccion de lesiones extensas. Proveen
una adecuada exposicion de tumores localizados en la nasofaringe, la cavidad nasal,
los senos paranasales, la fosa pterigomaxilar y la porcibn medial de la fosa

infratemporal.®2>2*

Los abordajes infratemporales se recomiendan para tumores que comprometen la
fosa infratemporal, la fosa craneal media y la parte lateral del seno cavernoso. Estos

abordajes también permiten una adecuada exposicion de la arteria carétida interna.?*

El abordaje transpalatal es de uso limitado a tumores confinados a la nasofaringe, la
cavidad nasal y el seno esfenoidal. La extension lateral del tumor no es viable para
reseccion por esta via. Una extension lateral demanda el uso combinado con un

abordaje externo.?*

La radioterapia actualmente se indica en los casos con restos tumorales irresecables
quirurgicamente por su proximidad al nervio Optico. Los estudios sugieren terapias
de radiacion con 3000-5500 cGy, reportando indices de curacién del 80% vy
recurrencia al 15% dentro de los 2-5 afios subsecuentes. Un 15% de los pacientes
desarrollan complicaciones que incluyen retardo del crecimiento, radionecrosis de

I6bulo temporal, panhipopituitarismo, cataratas y queratopatia radio-inducida.*'%2*
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1.11. COMPLICACIONES

Las complicaciones pueden ser originadas por el tumor o por la medida terapéutica

adoptada. Puede ocurrir sangrado, pero con las nuevas técnicas imagenologicas y

la embolizacidn preoperatoria la necesidad de transfusion sanguinea se ha reducido,

aunque el paciente no esta exento de las complicaciones derivadas de la hemorragia

incontrolable y de la transfusion perioperatoria. La ceguera, cefalea, paralisis de

nervios craneales, accidentes cerebrovasculares y reacciones alérgicas al material

de contraste pueden ser resultado de la arteriografia y la embolizacion;

afortunadamente son complicaciones raras.

15,18,21,24

Con respecto a las complicaciones probables del tratamiento son las siguientes:

EMBOLIZACION FALLIDA: Surge de un posible desvio anémalo del émbolo
en la angiografia selectiva hacia el territorio de la arteria carétida interna.?
RADIOTERAPIA: Puede producir trastornos del crecimiento del macizo facial,
transformacién sarcomatosa, cancer de piel, entre otros. Puede ocurrir
osteoradionecrosis y/o ceguera debido al dafo del nervio 6ptico con la
radiacion. También se ha reportado la transformacion maligna, gran parte de
ellos secundarias a la radioterapia.?

QUIRURGICAS: Debido a la gran vascularizacién de este tumor durante el
acto quirurgico puede producirse shock hipovolémico. En caso de sangrado
profuso, es dificil asegurarse que no queden vestigios de la base de

implantacion del nasoangiofibroma juvenil para evitar recurrencia.?’

Otras complicaciones derivadas del procedimiento son la muerte, el dafo

cerebral, meningitis, fistulas de liquido cefalorraquideo, maloclusion, dafio a los

pares craneales especialmente de la rama frontal del nervio facial, infeccién de la

herida, dehiscencia de suturas y cicatrices.

20,25
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1.12. SEGUIMIENTO Y PRONOSTICO

El seguimiento clinico es fundamental con el objetivo de identificar recidivas. El
paciente deberd continuar con la irrigacién nasal con solucién salina permitiendo la

humectacion nasal y la disminucién de acumulacién de costras y fetidez local.'®%°

La vigilancia posoperatoria se basa en examenes endoscépicos y por imagenes
periddicos, que deben realizarse durante un minimo de 3 afios. El primer examen
endoscopico nasal se debera realizar al quinto dia post operatorio y posteriormente
a las 2-3 semanas. Esto con el fin de retirar las costras y el material de
empaquetamiento absorbible residual. Luego se realiza seguimiento con el mismo
instrumento a intervalos de 6 meses durante 5 afios consecutivos. En cuanto al
seguimiento imagenologico, se sugiere solicitar un estudio de tomografia y
resonancia de control a los 3 meses del procedimiento, luego al afo por los
siguientes 4 anos, vigilando adicionalmente a la recidiva tumoral la estructura
facial.>">%

La tasa de recurrencia del tumor se estima entre un 15-46%. La presencia de tumor
en la fosa pterigopalatina y el basiesfenoides, erosion del clivus, invasion
endocraneal, irrigacion por vasos de la carodtida interna, la corta edad (menores de
13 afos) y el tumor residual son factores de riesgo para la recurrencia del
nasoangiofibroma juvenil. %

Se han reportado remanentes tumorales luego de la extirpacién de la masa que
comunmente involucionan progresivamente o se estabilizan sin crecimiento. Con la
radioterapia ocurre de igual manera regresion de la lesion luego de varios afos, pero

existen reportes en la literatura médica de involuciones espontaneas.®
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2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El angiofibroma nasofaringeo juvenil es el tumor benigno mas comun en nasofaringe
en la poblacién pediatrica, que afecta casi exclusivo al sexo masculino, en los
jovenes adolescentes entre los 15-16 afios de edad. Su prevalencia es poco
frecuente representando el 0.5% de todos los tumores de cabeza y cuello.

Este tumor es histologica y biolégicamente benigno, altamente vascularizado, con un
comportamiento de agresividad local que suele originarse en la fosa pterigopalatina
y, debido a su patron de crecimiento puede afectar estructuras criticas como la 6rbita
y a nivel intracraneal, teniendo un alto impacto en la morbilidad de estos pacientes.
La sintomatologia es inespecifica, siendo la obstruccidn nasal y cuadros de epistaxis,
los sintomas mas frecuentes asociados en mas del 90% de los pacientes, por su

componente vascular.

Debido a que esta enfermedad no presenta datos claves y signos de alarma que nos
puedan orientar a un tumor, pueden tener un retraso en el diagnodstico y tratamiento
oportuno, e incluso haber tenido tratamientos innecesarios que podrian afectar el
prondstico y la calidad de vida de los pacientes, con posibles complicaciones a largo
plazo.

Por lo tanto, es fundamental conocer y responder la siguiente pregunta de

investigacion.

2.1.Pregunta de investigacion

¢ Cuales son las caracteristicas clinicas, el tipo de abordaje quirurgico y
complicaciones de los pacientes con diagnostico de angiofibroma nasofaringeo
juvenil en el servicio de Otorrinolaringologia Pediatrica del Instituto Nacional de
Pediatria en el periodo de 2012 a 20217
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3. JUSTIFICACION

La finalidad de este estudio es describir las caracteristicas clinicas, el tipo de
abordaje quirurgico y complicaciones de los pacientes con diagnostico de
angiofibroma nasofaringeo juvenil en el Instituto Nacional de Pediatria, un centro de
referencia de tercer nivel en México, para brindar informacién y ampliar el
conocimiento a los médicos en sus tres niveles de atencion con el fin de poder

realizar un diagndstico temprano y un tratamiento oportuno en estos pacientes.

4. OBJETIVOS

4.1.OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas clinicas, el tipo de abordaje quirurgico y posibles
complicaciones de los pacientes con diagnostico de angiofibroma nasofaringeo
juvenil en el servicio de Otorrinolaringologia Pediatrica del Instituto Nacional de
Pediatria, en el periodo de enero 2012 a diciembre 2021.

4.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Caracterizar socio-demograficamente la poblacién en estudio de acorde a la
edad y sexo.

e Describir las manifestaciones clinicas mas frecuentes de los pacientes con
diagnostico de angiofibroma nasofaringeo juvenil.

e Describir el estadio de acuerdo a la clasificacion de Chandler al momento del
diagndstico de los pacientes.

e Describir los tipos de abordaje quirurgico que se realizaron en la poblacién de
estudio.

e Describir la frecuencia de embolizacion prequirurgica y el volumen de pérdida
de sangre intraoperatoria de los pacientes.

e Mencionar las posibles complicaciones postquirurgicas en la poblacion en
estudio.
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5. MATERIAL Y METODOS

5.1.Tipo de estudio

Estudio observacional, retrospectivo, transversal y descriptivo.

5.2.Universo del estudio

Poblacién objetivo: Pacientes menores de 18 afios con diagndstico de angiofiboroma
nasofaringeo juvenil.

Poblacion elegible: Tratados en el servicio de Otorrinolaringologia pediatrica en el
Instituto Nacional de Pediatria, en el periodo de enero 2012 a diciembre de 2021.

5.2.1. Criterios de inclusion

-Pacientes menores de 18 afos.

-Pacientes con diagnostico de angiofiboroma nasofaringeo juvenil con confirmacion
histologica de la enfermedad.

-Pacientes que hayan sido atendidos en el servicio de Otorrinolaringologia pediatrica
en el Instituto Nacional de Pediatria.

5.2.2. Criterios de exclusion

-Pacientes que presenten tumores concomitantes de cabeza y cuello.

-Pacientes que cuenten con informacién incompleta en el expediente clinico.

5.3. Seleccion de pacientes

Se realiza una busqueda en los expedientes clinicos de los pacientes que cumplan
con los criterios de inclusidn del estudio desde enero 2012 hasta diciembre de 2021

en el servicio de Otorrinolaringologia pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria.
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5.4.Tabla de variables

Nombre de Definicién conceptual Tipo de Medicion de variable
variable variable

Edad Es el tiempo de vida desde | Intervalo Anos
el nacimiento hasta la fecha
del diagndstico de la
enfermedad. Es importante
dado que se debe
determinar la frecuencia de
aparicion segun la edad.

Fecha de Corresponde a la fecha de | Nominal Dia/mes/afo

nacimiento nacimiento del paciente.

Sexo Estara acorde a los | Cualitativa 1. Femenino
genitales  externos  del | Nominal 2. Masculino
paciente. Esta variable es | Dicotomica
importante para determinar
la frecuencia en el sexo.

Sintomas Corresponde a las molestias | Cualitativa 1. Obstruccion
0 quejas principales del | Nominal nasal
paciente que lo motivaron a | Politdmica 2. Epistaxis
consultar. 3. Cefalea

4. Rinorrea

5. Anosmia y/o
hiposmia

6. Hipoacusia

7. Otalgia

8. Aumento de

9

volumen facial
Dolor

10. Diplopia
11.Disminucién de la

agudeza visual

12.Alteraciones

neurologicas

13.Otro:
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Signos clinicos | Corresponde a los hallazgos | Cualitativa 1. Masa nasal
fisicos en la exploracion | Nominal 2. Epistaxis
fisica en la primera | Politomica 3. Rinorrea
valoracion en la consulta. 4. Otitis media
serosa
5. Proptosis
6. Alteracion en los
movimientos
oculares.
7. Edema en regién
cigomatica
8. Abombamiento
palatino
9. Deformidad facial
10. Otro:
Estadio del Corresponde al método de | Ordinal 1. 1
tumor estadificacion que se refiere 2. 1l
a la extension del tumor con 3. |l
los estudios de imagen al 4. IV
momento del diagndstico,
utilizando la clasificacién de
Chandler.
Embolizacién Consiste en provocar una | Cualitativa 1. Si
prequirurgica obstruccion vascular 24-48 | Nominal 2. No
hrs previo a la cirugia para
impedir la irrigacion 'y
facilitar la reseccion de la
lesion.
Volumen de Cantidad de pérdida de | Cuantitativa En mililitros
pérdida sangre en mililitros
sanguinea reportada durante el
procedimiento quirurgico.
Abordaje Se define como el tipo de | Cualitativa 1. Endoscopico
terapéutico abordaje que se utiliz6 para | Nominal 2. Abordaje abierto
la reseccion del tumor. Politomica 3. Abordaje combinado
(Endoscopico y abierto)
Recurrencia Se define como reaparicién | Cualitativa 1.Si
de lesion tumoral tras un | Nominal 2. No

periodo de remision de la
enfermedad posterior a la

reseccion quirurgica
completa, corroborado por
estudio de imagen

(tomografia y/o resonancia
magnética).

27




Enfermedad Se define como persistencia | Cualitativa 1. Si

residual de lesion tumoral posterior a | Nominal 2. No
intervencion quirurgica
corroborado en un estudio
de imagen (tomografia y/o
resonancia magnética) en el
periodo postoperatorio
inmediato a los 3 meses.

Complicacion Tipo de complicacién que | Cualitativa 1. Infeccion
presento el paciente | Nominal 2. Trismus
posterior al procedimiento 3. Deformidad septal
quirurgico. 4. Dehiscencia de

herida
5. Sinequias
6. Perforacion septal
7. Alteraciones visuales
8. Otro:

Tiempo de | Tiempo transcurrido entre el | Cuantitativa Meses (afos)

presentacion de | diagndéstico al inicio de la

la complicacion | complicacion
postquirurgica.

Tiempo de Control de atencion médica | Cuantitativo Meses (afos)

seguimiento durante un tiempo

establecido después del
tratamiento quirurgico de la
enfermedad.

5.5. Tamaino de muestra

Es un muestreo por conveniencia, en el que se incluyen todos los pacientes con

diagnostico con angiofiboroma nasofaringeo juvenil en el Instituto Nacional de

Pediatria durante el periodo de tiempo de enero 2012 a diciembre 2021, que cumplan

con los criterios de seleccion.
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6. ANALISIS ESTADISTICO

Una vez que la informacion sea recolectada, se procede al registro de la base de
datos utilizando el programa Excel. La evaluacion estadistica se lleva a cabo de
manera descriptiva con medidas de tendencia central y medidas de dispersion
correspondientes para el caso de variables cuantitativas, y con razones vy
proporciones para las variables cualitativas. Los resultados se presentan mediante

tablas de frecuencia y porcentajes y graficos.

7. CONSIDERACIONES ETICAS

1) En relacién al marco legal (articulo 17 de la ley general de Salud, Buenas
practicas Clinicas)

2) No es necesario el consentimiento informado por tratarse de un estudio
retrospectivo.

3) Se resguardara la confidencialidad de los datos no utilizando datos sensibles
y manejando solo los datos clinicos de interés mencionados en el protocolo.

8. RESULTADOS

En este estudio, se revisaron un total de 43 pacientes con diagndstico de
angiofibroma nasofaringeo juvenil atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria en
el servicio de Otorrinolaringologia en el periodo de enero 2012 a diciembre 2021.

El total de la poblacion estudiada (43 casos) corresponde al sexo masculino. La edad

media de presentacion fue a los 14 afios de edad, con un rango minimo de 8 afios y
maximo de 18 afos de edad, con una desviacion estandar 2.21.
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FRECUENCIA POR EDAD
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Gréfico 1. Frecuencia por edad

En cuanto a los sintomas mas frecuentes que presentaron los pacientes con
diagndstico de angiofibroma nasofaringeo juvenil fueron la obstruccion nasal y
epistaxis en el 100% (43 casos), seguido de anosmia y/o hiposmia en el 81.4% (35
casos), rinorrea en el 76.7% (33 casos), aumento de volumen facial en el 53.5% (23
casos), voz nasal y probables apneas de suefio en el 32.6% (14 casos). Otros
sintomas poco frecuentes, reportandose en menos del 10% de la poblacion fueron
la disfagia en el 9.3% (4 casos), alteraciones neuroldgicas, parestesia facial, epifora,
halitosis, diplopia en el 7% (3 casos) respectivamente. Otros sintomas que fueron
reportados poco frecuentes que corresponde al 1-2 % de la poblacion se muestran
en el gréfico 2.
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SINTOMAS

Aumento de volumen en carrillo bucal izquierdo
Fotopsias
Limitacién a la apertura bucal
Dolor dental
Ronquino nocturno
Hiperemia conjuntival
Disgeusia
Mareo ocasional
Disnea
Diplopia
Halitosis
Epifora
REICHICHEREE]]
Alteraciones neuroldgicas
Disfagia
Hipoacusia
Disminucion de agudeza visual
Otalgia
Hiporexia
Pérdida de peso
Dolor
Probables apneas de suefio
Voz nasal
Aumento de volumen facial
Cefalea
Rinorrea
Anosmia y/o hiposmia
Epistaxis

Obstruccién nasal W
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3
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Gréfico 2. Frecuencia de los sintomas

Con respecto a los signos clinicos que presentaron los pacientes al momento de la
exploracion fisica en la primera consulta de valoracién fueron la presencia de masa
nasal en el 97.6% (42 casos), epistaxis en el 81.3% (35 casos), rinorrea en el 62.7%
(27 casos), deformidad facial en el 53.4%(23 casos), edema en regién cigomatica y
desviacion septal por efecto de masa en el 48.83 % (21 casos).

Otros hallazgos clinicos que presentaron fueron la presencia de abombamiento
palatino en el 30% (13 casos), alteraciones oftalmoldgicas como proptosis en el 27%
(12 casos), alteraciones en los movimientos oculares en el 11% (5 casos), paralisis
VI par y sindrome de apice orbitario en el 2% respectivamente que se muestran en

el gréfico 3.
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SIGNOS CLiNICOS

Sindrome de apice orbitario

Paralisis del VI par

Otitis media serosa

Alteraciones en movimientos oculares
Proptosis

Abombamiento palatino

Desviacion septal por efecto de masa
Edema en regidn cigomatica
Deformidad facial

Rinorrea

Epistaxis

Masa nasal

-2

Grafico 3. Frecuencia de signos clinicos

De acuerdo a la estadificaciéon del tumor al momento del diagndstico mediante
estudios de imagen, el estadio mas frecuente que presentaron los pacientes en la
valoracion en el Instituto fue el estadio Ill en un 58% (25 casos), seguido del estadio
Il en un 16% (7 casos), estadio IV en un 14% (6 casos) y, con menor frecuencia, el
estadio | que corresponde al 12% de la poblacion (5 casos). La localizacion del tumor,
se presentd en el 51% (22 casos) en el lado izquierdo y en el 49% (21 casos) del

lado derecho como se registran en el gréafico 4 y 5.

ESTADIO DEL TUMOR LOCALIZACION

Gréfico 4. Estadio del tumor Grafico 5. Localizacion del tumor
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El total de los pacientes (43 casos) recibieron tratamiento mediante abordaje
quirurgico con embolizacion prequirurgica 24 horas previas a la intervencion, siendo
el abordaje abierto, el mas frecuente en el 67.4% (29 casos), seguido del abordaje
endoscoépico en el 19% (8 casos) y con menor frecuencia, el abordaje combinado en

el 14% (6 casos). Los hallazgos se registran en la tabla 3y en el grafico 5.

EMBOLIZACION

PREQUIRURGICA FRECUENCIA PORCENTAJE
Si 43 100%
No 0 0%

Tabla 3. Embolizacion prequirdrgica

ABORDAJE QUIRURGICO

Grafico 5. Abordajes quirtrgicos

En este estudio, se registro el volumen de pérdida sanguinea del procedimiento
quirurgico independientemente del abordaje empleado, en el cual se reporté con
mayor frecuencia en un 37.21% (16 casos) una pérdida de 1000-1500 ml, seguido
en el 18.60% (8 casos) de 500-1000ml; en el 9.30%(4 casos) de 1500-2000ml.
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En la minoria de la poblacién que corresponde al 4.65% (2 casos) se reportd una
pérdida de volumen de sangre < 500 ml.

Las pérdidas sanguineas = 2000 ml en los pacientes se reporté el 6.98% en los
intervalos que se muestran en el grafico 6, que corresponden a 3 casos

respectivamente.

VOLUMEN DE PERDIDA SANGUINEA (ML)

37.21%

18.60%

9.30%

4.65% l 6.98% 6.98% 6.98% 6.98%

[0-500) [500-1000) [1000-1500) [1500-2000) [2000-2500) [2500-3000) [3000-3500) [3500-4000]

Grafico 6. Volumen de pérdida sanguinea en mililitros

Posterior a la intervencidn quirurgica, se evaluaron las posibles complicaciones y su

tiempo de presentacion posterior a la cirugia.

La mayoria de la poblacién en estudio que corresponde al 90.7% (39 casos)
presentaron complicaciones postoperatorias y sélo el 9.3% (4 casos) no presentaron
ninguna complicacion.

Las complicaciones postquirurgicas mas frecuentes que presentaron los pacientes

fueron la deformidad septal en el 48.84%(21 casos), alteraciones visuales en el
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23.26%(10 casos), trismus en el 23.26% (10 casos), necesidad de reintervencion
quirurgica en el 16.28%(7 casos), infeccion y sinequias en el 13.95% (6 casos)
respectivamente.

Las complicaciones descritas con menor frecuencia fueron la presencia de
perforacion septal en el 9.30%(4 casos), equimosis orbitaria y parestesia facial en el
6.98%(3 casos) respectivamente. Otras complicaciones poco frecuentes que se
reportaron en <2% de la poblacién (1 caso respectivamente) se muestran en el
grafico 7.

COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS
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Grafico 7. Complicaciones postquirargicas
En cuanto al tiempo de presentacion de las complicaciones postquirurgicas, se
reportd que la mayoria de las complicaciones se presentaron en el periodo mediato

postoperatorio. Las complicaciones postquirurgicas se registran en la tabla 4 con su
tiempo de presentacion posterior a su cirugia.
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COMPLICACIONES Tiempo Tiempo Tiempo

minimo promedio maximo

Deformidad septal 5 116.11 365
Alteraciones visuales 1 42 365
Trismus 1 4.50 30
Necesidad de intervencion quirurgica 7 142.43 240
Infeccién 1 24.33 120
Sinequias 15 97.50 360
Equimosis orbitaria 1 1.33 2
Parestesia facial 3 16 30
Perforacién septal 22 125.50 360
Absceso temporal en fase cerebritis tardia 20 20 20
Amaurosis transitoria 5 5 5
Anisocoria 1 1 1
Choque hipovolémico 2 2 2
Dolor facial 1 1 1
Edema en apex orbitario 6 6 6
Hipoestesia facial 30 30 30
Lesion IV par craneal 3 3 3
Neumoencéfalo y edema cerebral leve 8 8 8
Sangrado postquirargico por cavidad oral y 1 1 1
nasal

Dehiscencia de herida N/A N/A N/A

Tabla 4. Tiempo de presentacion de las complicaciones (en dias)
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Del total de la poblacién (43 casos), el 93.02% (40 casos) no presentaron
enfermedad recidivante y el 6.98% (3 casos) presentaron recurrencia.

El 79.07% (34 casos) no presentaron enfermedad residual; sin embargo, se observé
que el 20.93% (9 casos) si tuvieron lesion residual como se registran en los graficos
8y9.

RECURRENCIA ENFERMEDAD RESIDUAL

6.98%

u S| u S|
= NO " NO
Gréfico 8. Recurrencia de la enfermedad Gréfico 9. Enfermedad residual

Estos pacientes se mantuvieron en vigilancia durante un periodo de tiempo, en el
cual se reportd un rango minimo de seguimiento de un 1 mes y un rango maximo de
8 anos (96 meses) con un tiempo promedio de 2 afios (24 meses).

En el 30.23% (13 casos) se reportd un seguimiento con un intervalo de 3-4 afios,
seguido del 27.91%(12 casos) < 1 afo, en el 18.60% (8 casos) de 1-2 anos, en el
9.30% (4 casos) de 2-3 anos, en el 6.98% (3 casos) en los intervalos de 4-5 afios y

=5 afos respectivamente como se muestra en el gréfico 10.
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9. DISCUSION

El angiofibroma nasofaringeo juvenil es un tumor benigno, vascular, poco frecuente
que representa alrededor del 0.05% de todos los tumores de cabeza y cuello, con
una predileccion en el sexo masculino entre los 10 y 24 afos de edad, con un
promedio de 15 afos. En nuestra poblacién de estudio en el Instituto Nacional de
Pediatria (INP), el total de la poblacion (43 casos) corresponden al sexo masculino
con una edad media de 14 afios, que coincide con la informacion descrita en la

literatura.

El comportamiento del tumor es localmente invasivo y altamente vascularizado, que
tipicamente surge de la pared nasal lateral en el agujero esfenopalatino y
generalmente involucra la fosa pterigopalatina. El agujero esfenopalatino se
encuentra a lo largo de la pared nasal lateral inmediatamente posterior a la cresta
etmoidal y se abre hacia el meato medio y superior. La fosa pterigopalatina se
encuentra inmediatamente detras de la delgada pared posterior del seno maxilar.
Sirve como puerta de entrada a las cavidades nasal y oral, fosa infratemporal, 6rbita,
faringe y fosa craneal media a través de ocho agujeros. Se comunica lateralmente
con la fosa infratemporal a través de la fisura pterigomaxilar y medialmente con la
cavidad nasal a través del agujero esfenopalatino e inmediatamente posterior se
encuentran las apofisis pterigoides. De igual manera, el tumor se puede extender
superiormente a traves de la fisura orbitaria inferior hacia la orbita, medialmente
hacia la cavidad nasal y el esfenoides y lateralmente hacia la fosa infratemporal.

La division maxilar del trigémino (V2) entra a la fosa pterigopalatina a través del
foramen rotundum y el nervio infraorbitario es una rama terminal de V2 y discurre por

el piso de la orbita/techo del antro para salir del agujero infraorbitario.

Clinicamente este tumor se manifiesta de manera variable dependiendo de la
localizacion y la extension de la lesion. Inicialmente presentan una triada clasica que
corresponde a la presencia de epistaxis (60%), obstruccién nasal (90%) y una masa
nasofaringea (80%). Sin embargo, dependera de su extension y su compromiso a

estructuras adyacentes por su naturaleza expansiva.

39



En nuestra poblacion en el instituto se observd que los sintomas mas frecuentes
fueron la obstruccién nasal y epistaxis de predominio unilateral en el 100% de los
casos y la presencia de masa nasal en el 97.6%. Estos datos son similares a los

reportados por diversos autores en la literatura.

Para el abordaje diagnodstico del tumor se debe realizar una historia clinica y un
examen fisico completo que incluya la exploracion de los pares craneales
posiblemente afectados (lll, 1V, VI) y una nasofibrolaringoscopia que tipicamente
revela una masa a nivel de nasofaringe de coloracion gris-rojiza de superficie lisa,
lobulada, de tamafio variable; y, en la mayoria de los casos, presentan deflexion

septal obstructiva contralateral por efecto de masa.

En cuanto a los hallazgos fisicos mas frecuentes reportados en nuestra poblacién
fueron la presencia de masa nasal en el 97.6%, epistaxis el 81.3%, deformidad facial
en el 53.4%, edema en region cigomatica y desviacion septal por efecto de masa en
el 48.83%. Otros signos clinicos reportados debido a la extensién del tumor fueron
la presencia de abombamiento palatino en el 30%, afectacién ocular por compromiso
de la orbita como proptosis en el 27.9% y la presencia de paralisis del VI par y
sindrome de apice orbitario, reportada en un paciente (2.3%), e incluso
manifestaciones otoldgicas por afectacion de la trompa de Eustaquio con presencia
de otitis media serosa en el 4.6%. Los hallazgos son acordes a la informacion de la
literatura.

Se ha descrito en la literatura la presencia de extension intracraneal entre el 20-36%
de los casos y suele ser extradural. A diferencia de nuestro estudio, este dato se

reportd con menor frecuencia en un 13%.

Como parte del protocolo diagndstico se debe solicitar estudios de imagen
complementarios como la tomografia y/o resonancia magnética contrastada para
determinar la localizacion, extension de la lesidn y, por consiguiente, poder realizar

una adecuada planeacion quirurgica.
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En 1999, Lloyd et al. después de investigar a 72 pacientes en TC concluy6 acerca
de las caracteristicas radioldgicas especificas del tumor. Estas caracteristicas fueron
una masa de tejido blando en la nasofaringe, la fosa pterigopalatina y la erosion del
margen 0seo posterior del agujero esfenopalatino.

La tomografia computarizada nos ayuda a delimitar las estructuras Oseas
involucradas; a diferencia de la resonancia magnética, que proporciona informacion
del compromiso en los tejidos blandos, a nivel de la orbita e intracraneal y permite
distinguir la presencia de secreciones retenidas en los senos paranasales, edema de
la mucosa y determinar la posible presencia de un tumor residual y/o recidivante.
Basados en nuestra experiencia en el INP, a los pacientes con sospecha del tumor
se les solicita tomografia de macizo facial contrastada para su abordaje y se les pide
resonancia magnética en caso de presentar compromiso intracraneal y como estudio

de imagen para el seguimiento postquirurgico.

Existen muchos métodos para la estadificacion del angiofibroma nasofaringeo juvenil
basados en la apariencia radiolégica del tumor. En nuestro estudio, los pacientes
fueron clasificados de acuerdo al sistema de estadificaciéon Chandler, que es uno de
los mas usados desde hace muchos afios en México; sin embargo, su descripcion
es sencilla y no tan especifica. Actualmente existen otros sistemas de clasificacion
mas recientes, que se utilizan con mayor frecuencia en la literatura a nivel mundial
en los cuales describen con mayor precision las estructuras anatomicas involucradas
como son las clasificaciones de Fisch, Universidad de Pittsburgh y Radkowski. En el
INP, la mayoria de los pacientes en un 58% presentaron un estadio Il de Chandler,

por lo que se infiere que acudan a su valoracion en estadios avanzados.

Cabe destacar que esta contraindicado la realizacion de una biopsia en este tumor
por el alto riesgo de sangrado profuso y en ocasiones, puede ser incontrolable por
su irrigacion arterial. De acuerdo a lo reportado en la literatura y sabiendo el
componente vascular del tumor, en nuestra institucion no se realiz6 biopsia a ninguno

de nuestros pacientes por su alto riesgo de morbilidad.
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La angiografia es diagnostica y terapéutica, se realiza 24-72 hrs previas a la cirugia
para determinar el suministro de sangre preciso del tumor y embolizar los vasos que
nutren al tumor. Existe evidencia de que la embolizacion selectiva prequirdrgica nos
ayuda a reducir el sangrado transoperatorio y favorece una reseccion quirurgica mas
limpia y con mejor visualizacion. No obstante, existe algunos autores en la literatura
que prefieren en estadios iniciales obviar la embolizacion prequirurgica, reservandola
en estadios mas avanzados.

En 2019, Amran y Bahar describieron la importancia de la embolizacion preoperatoria
con alcohol polivinilico en tumores muy vascularizados, para reducir la pérdida de
sangre durante la reseccion del tumor.

En el INP, el total de la poblacion se les realizé embolizacion 24 horas previas a su
intervencidn quirurgica independientemente del estadio del tumor. Sin embargo, en
este estudio no se describio el tipo de material utilizado en nuestros pacientes para

la embolizacion.

La cirugia sigue siendo por excelencia el tratamiento de eleccion de esta patologia.
Existen varios abordajes quirurgicos para la reseccion del angiofibroma nasofaringeo
juvenil, que pueden ser abordajes abiertos con diferentes técnicas quirurgicas,
abordaje endoscoépico o mixto. En la actualidad, se ha implementado con mayor
frecuencia el abordaje endoscépico, debido a que ofrece un menor riesgo de
sangrado transquirdrgico y evita posibles secuelas como la cicatrizacion y/o
deformidad facial en los pacientes.

En nuestra poblacion, todos los pacientes recibieron tratamiento quirurgico de forma
inicial, siendo el abordaje abierto, el mas frecuente en el 67.44% con técnica
sublabial ampliada. La eleccién del tipo de abordaje utilizado en el instituto depende
de la experiencia y preferencia del cirujano y se considera que ofrece una mayor
exposicidn quirdrgica con minima repercusion estética en el paciente.

Existe evidencia en la literatura de la morbilidad de estos pacientes por posibles
complicaciones transoperatorias y postoperatorias debido al alto grado de

complejidad en la reseccidn quirurgica.
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En el INP, la mayoria de la poblacion de estudio presentaron complicaciones
postquirurgicas en hasta un 90.7%, siendo la deformidad septal, la mas frecuente en
el 48.84%, seguido de alteraciones visuales, trismus, sinequias e infeccion en menos
del 20% de los casos. Asi mismo, se reportaron otras complicaciones con menor
frecuencia en menos del 6% como la presencia de equimosis orbitaria, parestesia e
hipoestesia facial, perforacion septal, lesion en pares craneales (lesion IV par),
sangrado postquirurgico y choque hipovolémico, entre otras. Esta informacion

coincide con la descrita en la literatura.

El seguimiento postoperatorio se basa en el examen endoscopico nasal y resonancia
magneética contrastada a los 3 meses posteriores de la intervencién quirurgica y
posteriormente, con intervalos de 6 meses durante un minimo de 3 afos; sin
embargo, existe autores en la literatura que prefieren un seguimiento durante 5 afios
consecutivos, para su vigilancia de una posible recidiva o lesion residual. En la
literatura se ha reportado la recurrencia en un 6-50%, con variacién acorde con la
técnica quirurgica. Generalmente entre el 6-7% para estadios I-1l y del 40-50% para
estadios Ill-IV. Es en los estadios Il y IV donde la recurrencia es mayor debido a la
dificultad en el manejo del tamafio tumoral.

En el INP, el tiempo total de seguimiento en promedio fue de 2 afios, observandose
que en la minoria de la poblacion en un 6.98% (3 casos) presentaron recurrencia de
la enfermedad y en un 20.93% (9 casos) de lesion residual. No obstante, en este
estudio no se describid el tiempo de presentacion de dichas complicaciones durante
el seguimiento postquirurgico. De igual forma, el estudio se realizé en un centro de
referencia pediatrico en México, por lo cual pueden existir multiples factores por los
cuales los pacientes no acudan a un seguimiento mas prolongado como el estatus
socioeconomico para su traslado al hospital y la edad del paciente ya que, se refieren

a un hospital de adultos al cumplir la edad de 18 afios para su seguimiento.
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10. CONCLUSIONES

El diagnéstico temprano de esta patologia es de suma importancia para poder
realizar un tratamiento oportuno, y evitar posibles complicaciones cuando han

alcanzado estadios avanzados.

De acuerdo a nuestra experiencia y a los estudios realizados por varios autores, es
convincente de que el manejo quirurgico en estos pacientes es el mas apropiado,
siendo el tratamiento de eleccion. Existen multiples abordajes quirurgicos, que puede
ser de forma endoscopica, abierta o mixta, dependiendo de la extension de la lesion
e incluso, de la experiencia y preferencia del cirujano. El abordaje abierto con técnica
sublabial ampliada es la técnica que se realiza con mayor frecuencia en el instituto,
que permite una buena exposicion de la mayor parte del tumor, y se prefiere la
embolizacién prequirurgica en todos los pacientes para disminuir el riesgo de

sangrado transquirurgico.

De igual forma, es importante el seguimiento postquirdrgico a largo plazo para
determinar posibles complicaciones y el riesgo de una posible enfermedad

recidivante y/o lesién residual.
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