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RESUMEN

El nasoangiofibroma juvenil es una neoplasia benigna poco frecuente
y altamente vascularizada, representa del 0,05% al 0,5% de las
neoplasias de cabeza y cuello, en estadios mas avanzados presentan
un compromiso intracraneal con deformidad facial y proptosis ocular.
Histopatolégicamente son masas polipoides no encapsuladas y bien
circunscritas formadas por tejido estromal vascular y fibroso. La
evaluacién se basa en el diagnéstico por imagenes, principalmente con
tomogratia computarizada (TC) o resonancia magnética (RM). EL
abordaje con osteotomia Le Fort I se ha utilizado para el tratamiento
de deformidades del tercio medio de la cara. Este procedimiento tiene
la ventaja de ofrecer una excelente exposicion de sitios de dificil acceso,
no genera cicatrices faciales, no se recomienda la biopsia prequirdrgica.
El pronéstico es bueno. El objetivo de este articulo es presentar el caso
de un paciente diagnosticado con nasofibroangioma juvenil, segin
el sistema de clasificaciéon de Radkowski, corresponde a III segun
Chandler y II segtn Fish. Se procede a un abordaje Le Fort I, se reseca
el tumor y se realiza osteosintesis con placas y tornillo de titanio, para
restaurar la oclusion dental del paciente. Acude a controles periddicos
donde se verifica la ausencia de masa en fosas nasales. Palabras Clave:
Angiofibroma juvenil; Le Fort; Nasoangiofibroma; Cirugfa.

RESUMO

O nasoangiofibroma juvenil é uma neoplasia benigna rara e altamente
vascularizada, representa 0,05%2a0,5% das neoplasias de cabega e pescogo
e, em estagios mais avangados, apresenta envolvimento intracraniano
com deformidade facial e proptose ocular. Histopatologicamente, sao
massas polipéides ndo encapsuladas e bem circunscritas, formadas por
tecido estromal vascular e fibroso. A avaliacao ¢ baseada em diagnodstico
por imagem, principalmente com tomografia computadorizada (TC)
ou ressonancia magnética (RM). A abordagem da osteotomia Le Fort
I tem sido utilizada para o tratamento de deformidades da face média.
Esse procedimento tem a vantagem de oferecer excelente exposi¢ao de
locais de dificil acesso, nao gerar cicatrizes faciais e nao ser recomendada
bidpsia pré-cirurgica. O prognostico ¢ bom. O objetivo deste artigo é
apresentar o caso de um paciente com diagnéstico de nasofibroangioma
juvenil, segundo a classificagio de Radkowski, correspondente a III
segundo Chandler e IT segundo Fish. E realizada uma abordagem Ie Fort
I, o tumor ¢ ressecado e realizada osteossintese com placas e parafusos
de titanio para restaurar a oclusao dentaria do paciente. Faga check-ups
periddicos para verificar a auséncia de massa nas fossas nasais. Palavras-
chave: Angiofibroma juvenil; LeFort; Nasoangiofibroma; Cirurgia.
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ABSTRACT

Juvenile nasopharyngeal angiofibroma is a rare and
highly vascularized benign neoplasm. It represents
0.05% to 0.5% of head and neck neoplasms. In
more advanced stages, it presents intracranial in-
volvement with facial deformity and ocular propto-
sis. Histopathologically, they are non-encapsulated
and well-circumscribed polypoid masses formed
by vascular and fibrous stromal tissue. Evaluation
is based on diagnostic imaging, mainly with com-
puted tomography (CT) or magnetic resonance im-
aging (MRI). The Le Fort I osteotomy approach
has been used for the treatment of midface defor-
mities. This procedure has the advantage of offer-
ing excellent exposure of difficult-to-access sites, it
does not generate facial scars, and pre-surgical bi-
opsy is not recommended. The prognosis is good.
The objective of this article is to present the case
of a patient diagnosed with juvenile nasofibroangi-
oma, according to the Radkowski classification sys-
tem, corresponding to III according to Chandler
and II according to Fish. A Le Fort I approach is
performed, the tumor is resected and osteosynthe-
sis is performed with titanium plates and screws to
restore the patient's dental occlusion. Go for peri-
odic check-ups to verify the absence of mass in the
nasal passages. Keywords: Juvenile angiofibroma;
LeFort; Nasoangiofibroma; Surgery.

INTRODUCCION

LLa documentacién mas antigua conocida del
angiofibroma nasofaringeo (NA) data de Hipdcra-
tes en el siglo V a.C. Comunmente conocido como
angiofibroma nasofaringeo juvenil (NAJ), también
como angiofibroma juvenil (AFJ), hamartoma fi-
bromatoso o angiofibromatoso de la cavidad nasal;
es una neoplasia benigna poco frecuente, no en-
capsulada y altamente vascularizada, tiene su inicio
en el agujero esfenopalatino, que se encuentra en la
nasofaringe, donde se localiza la arteria esfenopala-
tina, la cual es la rama terminal de la arteria maxilar
interna. Tienden a extenderse en todas las direc-
ciones con multiples proyecciones. Es el mas co-
mun de los tumores de nasofaringe, representa del
0,05% al 0,5% de las neoplasias de cabeza y cue-
llo, con una presentacion de 1/150.000 en varones
entre 10 a 25 afios, con un promedio de 15 afios.
La obstruccién nasal es el sintoma mas frecuente
con el 91% de los casos, seguida de epistaxis con el
63% y en estadios mas avanzados con compromiso
intracraneal, deformidad facial y proptosis ocular,
observada en aproximadamente 10 a 37% de los
casos. 9
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Aunque histolégicamente benigno, su creci-
miento es predominantemente asintomatico y varfa
segun el tamafio tumoral; a menudo muestra carac-
terfsticas agresivas con invasion local en los corne-
tes nasales, el tabique nasal, la orofaringe, la fosa
infratemporal y la lamina pterigoidea medial; con
lesiones mas grandes que se expanden hacia los se-
nos esfenoidales, maxilares y etmoidales. También
pueden demostrar prolongacién a través de la fisura
orbital inferior, y en la base craneal media a través
de la fosa infratemporal y con estadios mas avanza-
dos llegando a comprometer el seno cavernoso, el
quiasma 6ptico y la hipéfisis, incluso la fosa craneal
anterior, siendo en estos casos intracraneal, pero
extrameningeo.

El nasoangiofibroma juvenil demuestra ca-
racteristicamente angiogénesis y proliferacién vas-
cular situada dentro de la cavidad nasal posterior,
el foramen esfenopalatino y la nasofaringe. Hay
sugerencias de que las influencias hormonales, las
anomalias cromosémicas y la sobreexpresion de
los receptores del factor de crecimiento vascular
juegan un papel, pero gran parte de esto todavia
esta abierto al debate, y el mecanismo exacto sigue
siendo desconocido.

Histopatoldgicamente son masas polipoides
no encapsuladas y bien circunscritas formadas por
tejido estromal vascular y fibroso. Los vasos inter-
medios varian en tamafio, desde hendiduras hasta
ectasicos con una configuracién de cuerno de cier-
vo. Las células de tipo mioide poco desarrolladas
rodean los canales vasculares revestidos endotelial-
mente, dando la apariencia de una capa muscular
lisa. No hay una verdadera capa muscular o lamina
elastica, lo que ayuda a explicar la propension a san-
grar con traumatismos menores o manipulacion. El
estroma fibroso tiende a ser coldgeno y esta for-
mado por fibroblastos, con una variedad de for-
mas celulares, que incluyen fusiformes, regordetes,
estrellados o angulares. Por lo general, contienen
un solo nucleolo pequefio, pero existen casos do-
cumentados de células multinucleadas. Los tipos de
células varfan entre tumores, pero también pueden
variar dentro del mismo tumor. Incluso con esta
variabilidad, la atipia es poco comun. La actividad
mitética también es atipica. Y aunque no esta en-
capsulada, la masa estd rodeada por una capa epi-
telial suprayacente, a menudo epitelio respiratorio.
Esta capa epitelial puede mostrar varios cambios
reactivos, como la infiltracién de células inflama-
torias, la formacion de tejido de granulacion, la ul-
ceracion y la metaplasia de células escamosas. Se
puede observar tejido nervioso y glandular dentro
de la seccién examinada, aunque se cree que es se-
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cundario al atrapamiento durante el crecimiento
del tumor. ®

La evaluacién de los pacientes con nasoan-
giofibroma juvenil se basa en el diagnéstico por
imagenes, principalmente con tomografia compu-
tarizada (TC) o resonancia magnética (RM). No
se recomienda la biopsia prequirtrgica; el pilar del
tratamiento es la reseccion combinada con la em-
bolizacién preoperatoria. @

Existen diferentes clasificaciones para el Na-
soangiofibroma Juvenil (NAJ) universalmente
aceptadas. Estas clasificaciones pretenden la es-
tadificaciéon del tumor para plantear el abordaje
quiruargico, determinar la probabilidad de realizar

una escision completa, sus posibles dificultades y
complicaciones. Hacia 1980, Johns propone una
clasificacion para este tipo de tumor, pero no fue
ampliamente aceptada. Posteriormente Chandler,
se basa en la estadificacién segun el cancer nasofa-
ringeo, pero por dicha razén no era viable su acep-
taciéon. Sessions en 1981 realiza otra clasificacién
que posteriormente es modificada por Radkowski.
También el doctor Ugo Fish en 1983 disefia otra
clasificacion que luego serfa revisada por Andrews.
La clasificacién que es utilizada actualmente por
ser completa y descriptiva es la reportada por Ra-
dkowski (Tabla 1). (-

Tabla 1 - Clasificacion segun topografia nasoangiofibroma juvenil

ESTADIO SESSIONS (1981) FISCH (1983) CHANDLER (1984) ANDREWS (1989) RADKOWSKI (1996)
A Limitado a nariz y/o AR Er & . A Limitada a nari; y/o
nasofaringe la cavidad nasal Tumor confinado bdveda nasofaringea
| : g a la béveda Tumor se limita a la
nasofaringe, sin ) .
Extensién a un seno  destruccién dsea TEEEETIEEE gElieind e Extension a 1 o mas
B
paranasal senos paranasales
A Minima extension a A Minima extension en la
Fosa pterigomaxilar fosa pterigomandibular
comgﬁf:?cl):fosa Invade la fosa _ Tumor en fosa Ocupacion total de la
] B pterigomandibular pterigomaxilar, Tumor extendido a pterigopalatina fosa pterigomandibular
o1 & i) e e el | SEMeE parana;a}es cavidad nasal o seno o antro maxilar, con o sin erosion del
s erbfiErs con dgstruCC|on esfenoidal esfenoides y seno hueso orbitario
osea etmoidal
C fess mf_rat_emppral Il B + erosion de apofisis
con o sin invasion C S
de mejilla pterigoides
Tumor entre la
orbita o fosa
Invade la fosa A infratemporal A Erosic’),n.de base cr_éllneo
infratemporal, Tumor extendido com Sigmiso - m'i:ltr:;ireax::;]ﬁ'on
1] Extension intracraneal orbitay / o zona a seno i, intrapcraneal
paraselar - region etmoides, fosa
lateral del seno pterigomaxilar,
cavernoso orbita y/o mejilla llla + Erosién de base craneo
compromiso B — extensa extension
intracraneal intracraneal con o sin
extradural Seno cavernoso
Intradural sin
compromiso
del seno
A cavernoso,
hipofisis o
Invade del seno quiasma
cavernoso, optico.
v quiasma 6ptico Intracraneal
y/o fosa pituitaria Compromete
el seno
B cavernoso,
hipofisis o
quiasma
optico

Se han descrito multiples abordajes quirargicos
para remover el tumor (tabla 2). © Para los tumores
confinados a la nasofaringe, la cavidad nasal, etmoi-
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des y esfenoides, e inclusive de la fosa pterigomaxilar,
el manejo endoscopico es el ideal, pero también se
ha propuesto abordajes con degloving mediofacial,
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Tabla 2 - Sitio de ubicacion del Nasoangiofibroma juvenil
y posible abordaje quirargico.
Degloving

mediofacial/
transfacial (Lefort)

Localizacion del
tumor

Rinotomia lateral/

Endoscopico Transpalatal . 2
maxilectomia

Infratemporal

Foramen
esfenopalatino
Cavidad nasal
Nasofaringe
Fosa

Pterigomaxilar

Fosa esfenoidal
Etmoides

Seno maxilar
Orbita

Fosa
infratemporal
medial

Fosa
infratemporal
lateral

Fosa cranial
media

Seno cavernoso
medial

Seno cavernoso
lateral

transpalatal y la osteotomia de Le Fort I. Ninguna de
las técnicas esta exenta de complicaciones y secuelas;
ademds todas presentan riesgos por la naturaleza y
segun la ubicacion de la neoplasia.

El abordaje con osteotomia Le Fort I se ha
utilizado para el tratamiento de deformidades del
tercio medio de la cara. Este procedimiento tiene
la ventaja de ofrecer una excelente exposicion de
sitios de dificil acceso, como la cavidad nasal, los
senos paranasales, la nasofaringe y la orofaringe
como a la regiéon geniana, la fosa pterigomaxilar,
la fosa zigomatica y, en forma extradural, a la base
craneal, espacios anatomicos que se ven involucra-
dos al estar ocupados por la tumoracién en esta-
dios avanzados. El procedimiento tampoco genera
cicatrices faciales. Es un método seguro y eficaz
pata el tratamiento del NAJ. 7

El pronéstico del nasoangiofibroma juvenil es
bueno. La principal preocupacion es una enferme-
dad avanzada que no permite la reseccion total o
la recurrencia de la enfermedad. En la literatura se
observa que hasta 33 % de la enfermedad avanza-
da (estadio III de Radkowski) es irresecable, y en
aquellos que se someten a reseccion, la recurrencia
puede ocurrir en 30 a 38 %, lo que puede conducir
a morbilidad adicional por crecimiento e invasion
tumoral residual/recurrente. &9

Las complicaciones pueden ser originadas por
el tumor o por la medida terapéutica adoptada.
Puede ocurrir sangrado, pero con las nuevas téc-
nicas imagenoldgicas y la embolizacion preopera-
toria la necesidad de transfusién sanguinea se ha
reducido, aunque el paciente no esta exento de las
complicaciones derivadas de la hemorragia incon-
trolable y de la transfusiéon perioperatoria. La os-
teoradionecrosis y/o ceguera debido al dafio del
nervio optico por la radiacion, 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. )

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente masculino de 17 afos, acude a la
consulta, referido por el servicio de oncologia por
presentar protrusion del globo ocular izquierdo de
aproximadamente 6 meses de evolucion, epifora,
rinolalia, obstrucciéon nasal y epistaxis en modera-
da cantidad a repeticion. Ademas de tomografia de
macizo facial donde se evidencia masa retroorbita-
ria y nasofaringea izquierda.

En la valoracién clinica se evidencia exoftal-
mos en globo ocular izquierdo y edema en region
malar izquierda. Movimientos oculares conserva-
dos. En la exploracién cardiotoracica y abdominal
no se hallan alteraciones significativas. A la explo-
racién neurolégica paciente vigil, sin alteraciones
en funciones superiores, sensibilidad superficial y
profunda conservada. Reflejos osteotendinosos sin
alteracion.

En fibroscopia se observa masa solitaria de
consistencia dura y color grisaceo que ocupa la fosa
nasal izquierda. Se solicita tomografia de contraste
con cortes axiales, coronales y sagitales que repor-
ta masa tumoral a nivel de fosa pterigopalatina iz-
quierda que invade pared posterior de seno maxilar,
fosa nasal, fosa infratemporal, ademas invade meji-
lla y partes blandas de lado izquierdo, remodelacion
y erosion Osea a ese nivel. Mide 10 x 6 X 7cm, hi-
pervascularizacion luego de administracién de me-
dio de contraste con lo que se diagnostica probable
nasofibroangioma juvenil.

Segun el sistema de clasificaciéon de Radkows-
ki, por la extensiéon del tumor en este caso, corres-
ponde a III segin Chandler (Tumor se extiende a
uno o mas de las siguientes estructuras: seno maxi-
lar, etmoidal, fosa pterigomaxilar, fosa infratempo-
ral, 6rbita y / o mejilla) y II (Tumor que invade
la fosa pterigomaxilar, el seno maxilar, etmoidal o
esfenoidal con destruccion 6sea) segin Fish. (Fi-
gura 1)



Se solicita examenes prequirirgicos y valora-
cién cardiolégica. Se inicia cirugfa con visiéon en-
doscopica, donde se identifica masa en fosa nasal
izquierda y seno maxilar izquierdo y, se realiza un
uncinectomia con la finalidad de identificar la pa-
red posterior del seno maxilar, lo que no es posible
por el tamafio de la masa.

Se procede a un abordaje Le Fort I para des-
cender en un bloque los maxilares, y obtener amplia
vision del tumor y sus prolongaciones. Se accede a
fosa pterigopalatina y se liga arteria esfenopalatina
izquierda. Se reseca el tumor y se realiza osteosinte-
sis con placas y tornillo de titanio, para restaurar la
oclusion dental previa del paciente. (Figura 2)

El estudio anatomopatolégico confirma el
diagnostico de nasofibroangioma juvenil. Acude a
controles periddicos donde se verifica la ausencia
de masa en fosas nasales. (Figura 3)

Figura 1 - Corte axial de tomografia axial computarizada
contrastada donde se observa masa ocupante en seno
maxilar, orbita, fosa nasal derecha.

Figura 2 - Fijacioén de abordaje LEFORT |
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Figura 3 - Pieza anatémica extraida

DISCUSION

El nasoangiofibroma juvenil (NAJ) es un tumor
nasofaringeo benigno, raro, localmente invasiva, de
crecimiento lento, altamente vascularizado que es de
presentacion casi exclusiva de adolescentes masculi-
nos, con alta morbilidad-mortalidad por la hemorra-
gla que genera y por la destruccién local secundaria a
su patron de crecimiento. @)

Segin Tork et al. La ubicacién del NAJ en la
nasofaringe puede no ser del todo exacta, ya que
algunas fuentes afirman que surge del agujero esfe-
nopalatino y de la cavidad nasal posterior, mientras
que otras ofrecen que tiene un origen mas coanal y
nasofaringeo. )

Heitz C. et. al. indica que el diagnéstico dife-
rencial incluye otras lesiones, tumorales o no, que
pueden provocar obstrucciéon nasal y epistaxis,
como hemangioma capilar lobular, carcinoma na-
sofaringeo, angiosarcoma, polipo de coanas, hiper-
trofia adenoidea, cordoma vy, especialmente, polipo
angiomatoso y quiste nasofaringeo porque se con-
funden facilmente con el NAJ. @

Saniasiaya et. al. menciona que en muchos de
los casos se recomienda la embolizacién preope-
ratoria antes de la cirugfa, ya que se postula que la
oclusion de la arteria responsable de la que se origi-
na el angiofibroma reducira la pérdida de sangre in-
traoperatoria y reducir el tamano del tumor, lo que
facilitara la reseccion. Naturalmente, se realiza una
angiografia antes de la embolizacién para identifi-
car el vaso de origen. Sin embargo, hay autores que
afirman que la embolizacién preoperatoria conduce
a la extirpacion incompleta del tumor, ya que puede
oscurecer los bordes tumorales lo que lleva a un re-
siduo que puede someter aun mas al paciente a una
cirugfa adicional. Se ha informado que la emboli-
zacion preoperatoria tiene complicaciones, inclui-
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do el riesgo de accidente cerebrovascular, ceguera
después de la embolizacion de la arteria oftalmica
y también necrosis de la piel y los tejidos blandos
debido al suministro vascular comprometido.®-

Herrero et. al. indica que el abordaje trans-
palatino es el mas favorable si los tumores estan
limitados a nasofaringe, cavidad nasal y seno esfe-
noidal, porque no se requieren incisiones faciales.
Sin embargo, es el mas desfavorable en muchos de
los casos por la falta de accesibilidad que presenta
para tumores de amplia extension, lo que origina
recurrencias con gran facilidad. Otra de las com-
plicaciones mas frecuentes que presenta es la fis-
tula palatina. El abordaje transmaxilar, incluyendo
rinotomia lateral y degloving medio-facial, es el de
elecciéon para tumores de gran extension incluyen-
do fosa pterigopalatina e infratemporal, senos pa-
ranasales, Orbita, seno etmoidal y parte medial de
seno cavernoso. @

El abordaje transoral mediante osteotomia
Le Fort I ofrece una amplia exposicién y buena
visibilidad de los margenes del tumor sin cicatri-
ces faciales. En el manejo de grandes tumores con
extension intracraneal, con riesgo de hemorragia
incontrolada y déficit neurolégicos han sido pro-
puestos varios tipos de craneotomia con abordajes
infratemporales y/o abordajes anteriores y latera-
les. Gracias a su minima invasién, baja morbilidad
y bajos niveles de recurrencia, esta técnica estd ga-
nando popularidad. Sin embargo, el consenso es
que el abordaje endoscopico tiene sus limitaciones
y puede no ser recomendable para tumores con
gran extension intracraneal o extensiones laterales
hacia el seno cavernoso. @

No obstante, los avances recientes han visto el
aumento de un enfoque vanguardista: la endosco-
pia transnasal. Ahora se considera un enfoque mas
recomendable debido a que evita las incisiones, se
obtiene un mejor resultado y se reduce la duracion
de la estancia hospitalaria. Sin embargo, el estudio
de Bleir et al. reporté una correlacion significativa
por la cual se optd por la resecciéon endoscépica
para los estadios I, II, IIT a de Andrew. Por lo cual
varios autores han afirmado que los tumores en
estadio IV deben someterse a un abordaje intra y
extracraneal combinado. ®

Se estima que la recurrencia ocurre hasta en
un 46% dentro de los seis meses postoperatorios.
Sin embargo, se dice que la extension tumoral hacia
el seno esfenoidal, la base pterigoidea y el clivus
tiene una mayor tasa de recurrencia. Saniasiaya et.
al., en su estudio indica que la tasa de recurrencia
es del 64% y se postula que la posible causa, en-
tre otras, es el retraso de los pacientes en la deci-
sién quirdrgica y la embolizacién inadecuada que
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provoca un sangrado extenso intraoperatotio que
conduce a una reseccién quirurgica inadecuada. La
estadificacion en el momento de la presentacion no
tiene asociacion con la recidiva. Sin embargo, el es-
tudio de Liu et al. mostré una asociacion significa-
tiva entre la estadificacion y la recidiva, por lo que
se observé una mayor recurrencia en los estadios
My IV, ®

La radioterapia es una modalidad de trata-
miento alternativo que inicialmente se considero
solo para tumores irresecables. El estudio de Re-
ddy et al. demostré que la radioterapia es tan eficaz
como la cirugfa como modalidad de tratamiento
primario con una tasa de recurrencia del 15%. En-
tre las complicaciones notables después de la radio-
terapia se encuentran la detenciéon del crecimiento
craneofacial, la necrosis del I6bulo temporal, las ca-
taratas, la induccion de futuras neoplasias malignas,
el hipopituitarismo y la osteorradionecrosis. Se ha
dicho que la quimioterapia se usa como una alter-
nativa o un complemento cuando se observa recu-
rrencia después del tratamiento quirtargico. ®

Overdevest B et. al. indica que el tratamien-
to de los tumores NAJ ha evolucionado con los
avances de las técnicas quirdrgicas endoscopicas.
Sin embargo Snyderman et. al. propusieron un sis-
tema de estadificacién modernizado para abordar
estos avances en la planificaciéon del tratamiento,
asesoramiento al paciente, prediccion de resultados
y uniformidad en la literatura.

CONCLUSION

El tratamiento del nasoangiofibroma juvenil
bajo el abordaje quirdrgico con acceso de Le Fort I,
posee claras ventajas sobre los abordajes anteriores
o laterales tradicionales, ya que proporciona una
visiébn mas directa y una mejor exposicion, al ser un
método seguro y eficaz, permitiendo la extirpacion
de tumores incluso en casos con extensién al SNC,
con una baja tasa de complicaciones, recidivas y sin
cicatrices faciales.
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