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Resumen

Introduccioén: el nasoangiofibroma juvenil (NAJ) es un tu-
mor benigno, raro, altamente vascular y localmente agresivo
que afecta a adolescentes del sexo masculino. Representa
de 0.05 a 0.5% de los tumores de cabeza y cuello con tasas
de recurencia del 6-50%. La arteria maxilar interna se consi-
dera el principal aporte de los NAJ.

Objetivo: evaluar la relacién entre el aporte vascular como
factor asociado con la recurrencia de NAJ.

Material y métodos: se realiz6 un estudio de cohorte en
pacientes con diagnostico de NAJ. Se recabaron datos de-
mograficos, el aporte vascular por resultados de angiografia
y de tomografia para clasificarlos segun su estadio (clasifica-
cion de Radkowski), y si recibieron radioterapia adyuvante.
Se solicitaron tomografias postquirurgicas para evaluar la re-
currencia y si alguna de las variables tiene relacién con esta.
Resultados: se recolectdé una muestra de 14 pacientes del
sexo masculino que cumplieron con los criterios de inclu-
sién. La edad promedio fue de 14.71 + 4.08 afios. Segun la
clasificacion de Radkowski, se reporté un estadio IA, [IAy
[ICen14.3%, 1IBylIBenun7.1% vy IllAen 42.9%. El 42.9%
tuvo recurrencia y de estos, el 66.7% tenia irrigacion del
sistema carotideo derecho y recibieron radioterapia como
tratamiento adyuvante el mismo porcentaje de pacientes.
Conclusiones: existe una tendencia en la recurrencia del
tumor asociada al aporte vascular proveniente del sistema
carotideo derecho y también a los pacientes que recibieron
radioterapia.

Abstract

Background: Juvenile nasoangiofibroma (JNA) is a rare,
highly vascular, locally aggressive benign tumor which
affects male adolescents. It accounts for 0.05-0.5% of head
and neck tumors with recurrence rates of 6-50%. The inter-
nal maxillary artery is the main source of JNA.

Objective: To evaluate the relationship between vascular
supply as a factor associated with JNA recurrence.

Material and methods: An cohort study was performed in
patients diagnosed with NAJ. We collected demographic
data, vascular contribution by angiography and tomography
results to classify them according to their stage (Radkowski
classification), and if they received adjuvant radiotherapy.
Post-surgical CT scans were requested to evaluate recu-
rrence and if any of the variables were related to this.
Results: A sample of 14 male patients who met the inclu-
sion criteria was collected. The mean age was 14.71 £ 4.08
years. According to Radkowski classification, stage IA, IIA
and IIC were reported in 14.3%, 1IB and 1IB in 7.1% and IIIA
in42.9%. 42.9% had recurrence and out of these, 66.7% had
irrigation of the right carotid system and the same percenta-
ge of patients received radiotherapy as adjuvant treatment.
Conclusions: There is a tendency in tumor recurrence
associated with vascular contribution from the right carotid
system, as well as with patients who received radiotherapy.
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Introduccion

El nasoangiofibroma juvenil (NAJ) es un tumor benigno,
raro, altamente vascular y localmente agresivo que afecta
principalmente a adolescentes y adultos jovenes del sexo
masculino.! Las caracteristicas histologicas de este tumor
consisten en canales vasculares revestidos por células
endoteliales que carecen de capa de musculo liso con un
estroma fibroso de fibroblastos y miofibroblastos.? Repre-
senta del 0.05 al 0.5% de los tumores de cabeza y cue-
llo, con una frecuencia de presentacion a nivel mundial de
1:150,000 varones entre 10-24 afios.® Es de naturaleza
benigna, aunque debido a su comportamiento agresivo y a
su crecimiento en las cavidades paranasales, suele llegar a
presentar destruccion ésea por su extension.

El sitio anatomico de origen mas frecuente es el margen
posterosuperior del foramen esfenopalatino, en la unién del
hueso palatino, vomer y procesos pterigoideos del hueso
esfenoides, especificamente en el basiesfenoides,* desde
donde se puede extender en varias direcciones, principal-
mente hacia la fosa pterigopalatina, los senos paranasales,
la cavidad nasal, la nasofaringe, la orbita, la fosa infratem-
poral, la base del craneo y el sistema nervioso central.®

La cavidad nasal esta irrigada por un doble sistema
vascular que proviene de las arterias carétidas externa e
interna. La arteria carétida interna, a partir de la rama oftal-
mica que da origen a las arterias etmoidales anterior y pos-
terior, proporciona vascularizacion al septum nasal y a la
pared lateral de las fosas nasales.

De la arteria carétida externa se deriva la arteria maxilar
interna, considerada como el principal aporte de los NAJ.

La etiologia de este tumor aun es incierta y hay diver-
sas teorias acerca de su origen, entre las que se incluyen
la genética, la hormonal y la molecular.? La teoria mas
estudiada es la de una malformacion vascular derivada de
remanentes de la arteria del primer arco branquial.” Esta
arteria comunica la aorta ventral con la dorsal durante la
vida fetal;® a su vez, se ha observado que los vasos tumo-
rales expresan laminina a2, que es un marcador de angio-
génesis temprana.®

Los estudios moleculares que se han realizado en este
tipo de tumores vasculares van dirigidos a analizar la parti-
cipacion de factores de crecimiento, como el de crecimiento
vascular endotelial, que se ha identificado en las células
estromales y endoteliales tumorales que consecuente-
mente aumentan la densidad de las paredes vasculares y
pueden influir en la vascularizacion del tumor.'® Sobre todo,
se han identificado altos niveles de este factor en el tejido
tumoral posteriores a la embolizacion.

http://revistamedica.imss.gob.mx/

La relacion entre el NAJ y la poliposis adenomatosa fami-
liar ha sido evaluada. Este sindrome de herencia autosémica
dominante se caracteriza por pdlipos colorrectales que pro-
gresan hacia la malignidad, por lo que es importante que los
pacientes sean abordados en busqueda de este sindrome. "

El diagnéstico se basa en la historia clinica, la explora-
cion fisica y los estudios de imagen, entre los que se inclu-
yen la angiografia y la tomografia contrastada. Los sintomas
que se presentan con mayor frecuencia entre los pacientes
son la obstruccion nasal unilateral, epistaxis y rinorrea.'? De
acuerdo con la naturaleza de este tumor, que es localmente
invasivo, y con su patron de diseminacion, las lesiones se
pueden extender de los foramenes naturales del craneo
hacia la fosa infratemporal y la fosa media, e invadir la zona
selar con afectacion dural.’® En promedio los sintomas sue-
len presentarse entre 6 y 12 meses antes de que se realice
el diagndstico.

En la exploracién fisica podremos encontrar por medio
de la rinoscopia la presencia de una masa violacea, friable
en la cavidad nasal. Debido a que los vasos intratumora-
les carecen de musculo liso, no se contraen y sangran a la
manipulacion, por lo que la biopsia esta contraindicada en
todos los casos.™

En el mundo se reporta una tasa de recurrencia que
va del 6 al 50% y se establecen como posibles factores
de riesgo relacionados con la recurrencia de este tumor el
estadio, el sangrado transquirurgico, la técnica quirurgica
realizada y la extension del tumor.'?

Material y métodos

Se realiz6 un estudio observacional, analitico, de cohorte,
longitudinal, en pacientes con diagnédstico de nasiangiofi-
broma juvenil que cumplieron con los criterios de inclusion,
que fueron: aceptar participar en el estudio, contar con la
sospecha diagndstica de nasoangiofibroma juvenil, hacerse
una angiografia prequirurgica y que el tratamiento que reci-
bieran fuera principalmente quirtrgico, todo esto entre el
1 enero de 2017 y el 30 de junio de 2022. Se excluyeron
aquellos que no contaran con angiografia y tomografia con-
trastada prequirurgica y aquellos que no continuaron sus
seguimientos en consulta externa. Después de recibir el
consentimiento informado, se analizaron los expedientes
de los pacientes para el uso de sus datos, se realizaron
angiografias por parte del Servicio de Hemodinamia y tomo-
grafias contrastadas en esta institucion, a fin de determinar
el aporte vascular principal del tumor y para clasificarlos,
segun su estadio con base en la clasificacion de Radkowski
para la extension del tumor, como IA los limitados a la
nariz o nasofaringe; IB con extension de al menos uno de
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los senos paranasales; lIA, con minima extension hacia el
foramen esfenopalatino, incluida parte de la fosa pterigo-
maxilar media; IIB, los que tenian ocupacion completa de la
fosa pterigomaxilar, con signo de Hollman Miller, desplaza-
miento lateral o anterior de ramas de la arteria maxilar, con
o sin extension superior y erosion del hueso orbitario; IIC,
con extension a través de la fosa pterigomaxilar hacia la
mejilla, fosa temporal, o posterior hacia la pterigoides; IlIA,
con erosién de la base del craneo y minima extension intra-
craneal, y IlIB, con erosion de la base del craneo y exten-
sién intracraneal extensa e invasion del seno cavernoso. Se
realizd embolizacion por parte del Servicio de Hemodinamia
en todos los tumores en los que no se tuviera aporte de la
carétida interna, en un lapso no mayor a las 72 horas pre-
vias a la reseccion quirargica.

Se hizo reseccion quirtrgica de los tumores mediante
abordajes endoscopicos abiertos (con incisiones sublabia-
les o faciales) o combinados, y se sopesé si cada paciente
tenia necesidad o no de recibir radioterapia adyuvante. Se
solicitaron tomografias postquirurgicas para evaluar la posi-
ble recurrencia de estos tumores, entiéndase esta como la
reaparicion de una lesion posterior a la reseccion quirurgica
y la evaluacion para ver si alguna de las variables estu-
diadas tenia relacion directa con la recurrencia. El analisis
estadistico de los datos se hizo con la prueba de chi cua-
drada y se utilizé el programa de IBM SPSS Statistics. De
acuerdo con el Reglamento de la Ley General de Salud en
Materia de Investigacion para la Salud, esta investigacion
se determiné como sin riesgo debido a que no se realizd
ninguna intervencién o modificacién intencionada en las
variables fisioldgicas, psicoldgicas y sociales de los indivi-
duos que participaron en el estudio. Este fue aprobado por
el Comité Local de Investigaciéon en Salud, con nimero de
registro institucional R-2021-1001-114.

Resultados

Se incluyeron 14 pacientes del sexo masculino con edad
promedio al momento del diagndstico de 14.71 £ 4.08 afios.

Para evaluar la clasificacion del tumor de acuerdo con
su estadio, se utilizé la clasificacion de Radkowski, segun
la cual se presenté el estadio IA en 2 pacientes (14.3%), lIA
en 2 pacientes (14.3%), 1IB en un paciente (7.1%), IIC en
2 pacientes (14.3%), IllA en 6 pacientes (42.9%) y llIB en
1 paciente (7.1%).

La vascularizacion principal del tumor se clasificd
en aporte del sistema carotideo derecho, izquierdo o
ambos, y se tuvo como resultado 5 (35.7%), 6 (42.9%) y
3 (21.4%), respectivamente.
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Se tuvo la necesidad del uso de radioterapia adyuvante
en 4 pacientes (28.6%) y en el resto la reseccién quirtrgica
fue el Unico manejo.

Se presento recurrencia del tumor en 6 de los pacientes
(42.9%), lo cual quedod evidenciado por tomografia compu-
tarizada. El resto se mantiene sin nuevas lesiones y esté en
vigilancia periddica.

En aquellos que presentaron recurrencia el promedio de
tiempo en el que ocurrié fue de 11 + 6.78 meses (cuadro I).

Al comparar los resultados de la recurrencia del tumor
asociado con el aporte vascular principal, se obtuvo que de
los 6 pacientes que tuvieron recurrencia 4 (66.7%) tenian una
irrigacion principal proveniente del sistema carotideo dere-
cho, con predominio de la arteria maxilar interna, y del resto
provenian de arterias mixtas, entre las que se encuentran la
faringea ascendente y pterigopalatina.

De los 6 pacientes con recurrencia, 3 (50%) se encontra-
ban en estadio IlIA al momento del diagnodstico (cuadro II).

Cuadro | Caracteristicas de los pacientes con nasoangiofibroma

juvenil
Grupo de estudio

Caracteristicas generales (n=14)

Edad, promedio (DE), afios 14.71 £ 4.08

Tiempo de recurrencia, meses 11 (6.78)

I Y

Sexo masculino 14 (100)
Clasificacion de Radkowski*
IA 2 (14.3)
A 2 (14.3)
1B 1(7.1)
Ic 2 (14.3)
A 6 (42.9)
B 1(7.1)
Vascularizacion del tumort
Derecho 5(35.7)
Izquierdo 6 (42.9)
Ambos 3(21.4)
Radioterapia adyuvante* 4 (28.6)
Recurrencia del tumor$ 6 (42.9)

*Clasificacion del tumor segin su extension; fla clasificacion
se hizo segun el predominio de aporte del sistema carotideo;
*no se incluyeron aquellos pacientes cuyo unico manejo fue la
reseccion quirurgica; Sevidencia por tomografia computarizada
contrastada
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Cuadro Il Comparacion de los grupos segun la recurrencia

Con recurrencia Sin recurrencia
(n=16) (n=8)
w1 ew ]

Vascularizacion del tumor

Derecho 4 (66.7) 1(12.5) 0.071*
Izquierdo 2(33.3) 4 (50)

Ambos 0 (0) 3 (37.5)

Clasificacion de Radkowski

IA 0 (0) 2 (295)

A 1(16.7) 1(12.5)

1B 0 (0) 1(12.5)

IIC 1(16.7) 1(12.5)

A 3 (50) 3 (37.5) 0.5798*
1B 1(16.7) 0 (0)

*Se uso chi cuadrada

Se obtuvo que los abordajes combinados y abiertos pre- nes con vascularizacién accesoria de ramas de la carétida
sentaron la misma proporciéon de recurrencia, que fue de externa, como la arteria faringea ascendente y de ramas
3 pacientes cada uno (50%). directas o indirectas de la carétida interna, las cuales estan

presentes hasta en el 18% de los pacientes'® y hacen que

De los 6 pacientes que tuvieron recurrencia del tumor, estos Ultimos requieran una embolizacion y reseccion qui-
4 (66.7%) recibieron radioterapia como tratamiento adyu- rdrgica mas compleja, debido a las posibles complicacio-
vante (cuadro Ill). nes derivadas de esta irrigacion. También se han reportado

casos de aporte vascular bilateral en un 36% (figura 1).1°

Discusion
Figura 1 Angiografia de tumor de fosa nasal izquierda con aporte

. ) . ) de arteria maxilar interna
A lo largo de la historia se han propuesto diversas clasi-

ficaciones, como la de Radkowski que es la mas utilizada,
y la de Chandler, Andrews-Fisch, INCAN'® y UPMC;'” para
la estadificacion, las primeras se basan en la extension y
la dltima a partir de la vascularizacion residual posterior a
embolizacion; en este estudio se utilizé la clasificacion de
Radkowksi como en otras investigaciones, lo cual es impor-
tante para poder establecer un lenguaje universal cuando
se habla de estos tumores.

La angiografia es vital en el protocolo de estudio, donde
se menciona que la irrigacion proviene principalmente de
la arteria maxilar interna ipsilateral al tumor y en ocasio-

Cuadro lll Relacion de radioterapia adyuvante y recurrencia

Con recurrencia Sin recurrencia
Radioterapia adyuvante
(n=6) (n= 8)

Si (66 7) ( ) 0.006* 5
No 2 (33.3) 8 (100)

*Se empled chi cuadrada
RR: riesgo relativo
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Se pudo observar con esta investigacion que el aporte
proveniente del sistema carotideo derecho se asocio con la
aparicion de recurrencia, lo cual puede deberse al trayecto
que tienen las ramas de esta arteria en este lado de la cara.

La embolizacién prequirirgica se recomienda amplia-
mente para disminuir el riesgo y la cantidad de sangrado
intraoperatorio.2° Se debe realizar entre 24-48 horas antes
de la intervencion quirdrgica, e incluso se han reportado de
3 a 7 dias previos; con ella se obtiene una mejor visuali-
zacion del campo quirirgico y se consigue una reseccion
tumoral mas completa. Se han descrito diferentes técnicas y
materiales para su realizacion, siendo la forma transarterial
la mas utilizada, aunque en ocasiones con esta técnica no
se logra la eliminaciéon completa del aporte vascular, por lo
que se recomienda el uso de embolizacion percutanea en
combinacion con transarterial; sin embargo, es necesario el
uso de neuronavegador o ser guiado por TC para llevarla a
cabo de manera segura, evitando la lesién de otras estruc-
turas.2! Se reporta una disminucion del sangrado cuando se
realiza embolizacion de 60-70%. Como complicaciones de
este procedimiento se incluyen la migracion de materiales
hacia el sistema carotideo interno, lo cual causa ceguera,
eventos cerebrales vasculares e incluso la muerte.

El tratamiento de eleccion del NAJ es la reseccion qui-
rurgica, con diversos abordajes descritos, entre los que se
encuentran el endoscopico, abierto o combinado. Debido a
que proporciona mejor visualizacion, ausencia de heridas
faciales, minima diseccion de tejidos blandos y el benefi-
cio de evitar la lesion de los centros de crecimiento que se
afectan en los abordajes abiertos, el abordaje endoscépico
ha sido el mas utilizado durante las ultimas décadas,?? pero
se contraindica su uso exclusivo si hay afectaciéon de areas
criticas, como el involucro de la carétida interna, el nervio
optico o el seno cavernoso. Entre los abordajes abiertos
se encuentran el transpalatino, el Degloving, la rinotomia
lateral, la osteotomia LeFort | y la craneotomia, entre otros.
La eleccion del abordaje dependera de la extension tumoral
y de la exposicidon deseada para asegurar una reseccion
completa en la medida de lo posible.

La radioterapia se reserva para la enfermedad residual o
tumores no resecables que por su localizacién comprome-
ten estructuras vitales.?3 Entre las complicaciones a largo
plazo de la radioterapia se encuentran cataratas, retraso del
crecimiento, hipopituitarismo y necrosis del I6bulo temporal,
reportadas hasta en un 15%.

Estudios internacionales reportan tasas de recurrencia
que van del 6 al 50%, con variaciones de acuerdo con la
técnica quirurgica realizada, asi como con la extensién del
tumor, principalmente en aquellas lesiones que involucren
la base del craneo. Los sitios mas frecuentes de recurrencia
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son el pterigoides, y la fosa y el canal pterigoideos,?* que
coinciden con los resultados de este estudio, pues reportan
una tasa de 42.7%.

En caso de existir este tipo de lesiones recurrentes, el tra-
tamiento dependera de la localizacién y se tienen como opcio-
nes la vigilancia, la reseccion quirdrgica o la radioterapia.?®

Se recomienda la realizaciéon de un estudio de imagen
temprano (primeros 2 dias postquirirgicos) para la detec-
cion de tumor residual, lo cual permitira que se pueda rea-
lizar una segunda cirugia de forma oportuna (figura 2).28

Sin embargo, aunque es un tumor raro, este estudio se
encuentra limitado debido al tamario de la muestra, pues este
es uno de los primeros estudios realizados en nuestro pais,
lo cual abre la posibilidad de seguir analizando a los pacien-
tes con este diagndstico para identificar factores de riesgo
para la recurrencia y asi poder dirigir el tratamiento y valorar
el uso o no de radioterapia para minimizar los riesgos.

Figura 2 Tomografia contrastada de tumor de fosa nasal izquierda

A: con invasion de fosa pterigopalatina; B: con extension intracraneal

Conclusiones

Existe una tendencia en la recurrencia del tumor en
nuestra poblacién asociada al aporte vascular proveniente
principalmente del sistema carotideo derecho, asi como en
los pacientes que recibieron radioterapia. El estadio IlIA
presento la mayor tasa de recurrencia, lo que es de impor-
tancia para el diagnéstico oportuno.
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