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Resumen

El nasoangiofibroma juvenil es un tumor vascular benigno, localmente agresivo pero
poco comun, representa tan solo el 0,05% de todos los tumores de cabeza y cuello,
con unaincidencia de aproximadamente 1:150.000. Por otra parte los hemangiomas
son neoplasias benignas de las células endoteliales, representa el 7% de los tumores
vasculares y son lesiones poco comun de cabeza y cuello, pero ;Son una misma
entidad?, ;Se puede trazar una linea clara para diferenciarlos?. El objetivo del pre-
sente articulo es proporcionar informacion acerca de estas dos entidades clinicas y
responder las preguntas previamente formuladas.

Este es el caso clinico de un paciente del género masculino de 19 afios de edad,
quien consulté por cefalea hemicraneana izquierda, otalgia y sensacion de opresion
ocular ipsilateral de 7 dias de evolucion. La tomografia axial computarizada de cra-
neo mostré una masa de densidad de tejidos blandos que ocupa la coana izquierda,
infiltra parcialmente la region posterior de la fosa nasal izquierda, erosiona la apofisis
pterigoides y el suelo de la celda esfenoidal izquierda. Se realizé biopsia por medio
de nasofibrolaringoscopia en el consultorio, previa a infiltracion con lidocaina, se
toman dos muestras de lesién en coana izquierda sin sangrado significativo; el re-
porte patolégico informa hemangioma arteriovenoso, por lo que se decidio realizar
embolizacién pre quirurgica; posteriormente es llevado a procedimiento quirargico
sin complicaciones, finalmente la biopsia excisional reporta nasoangiofibroma juvenil
con estudio de inmunohistoquimica CD31 y CD34 reactivo en pared de estructuras
vasculares. El nasoangiofibroma juvenil es el tumor mas comun de la nasofaringe
en hombres adolescente, la ausencia de epistaxis recurrente unilateral no debe
descartar el diagnostico.
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Nasal Juvenile Angiofibroma vs Arteriovenous
Hemangioma, Diagnosis Challenge. Case report

Summary

Nasal Juvenile angiofibroma is a benign vascular tumor, locally aggressive but un-
common, it only represents 0,05% of all head and neck tumors, with an approximate
incidence of 1:150-000. On the other hand hemangiomas are benign neoplasms of
endothelial cells, they represent 7% of vascular tumors and they are uncommon le-
sions of the head and neck but Are they the same entity?, Can a clear line be drawn
to differentiate them?. The objective of this article is to provide information about these
two clinical entities and answer the questions previously asked.

This is the clinical case of a 19 year old male, that consulted for left headache, left ea-
rache and left ocular oppression of 7 days of evolution. Brain axial constrast computed
tomography showed a mass of soft tissue density that occupies the left coana, partially
infiltrates the posterior region left nasal fossa, erodes the pterygoid process and the
floor of left the sphenoid cell. Biopsy was performed by means of nasofibrolaryngoscopy
in the office, previos to infiltration with lidocaine, two samples of lesion were taken in
the left choana without significant bleeding; the pathological report informs arteriove-
nous hemangioma. it was decided to perform a pre-surgical embolization. After this,
the surgical procedure was carried out without complications. Finally, the excisional
biopsy reported a juvenil nasoangiofibroma with immunohistochemical study of CD31
and CD34 reactive in wall of vascular structures. Nasal Juvenile Nasoangiofibroma
is the most common tumor of the nasopharynx in adolescent males, the absence of
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recurrent unilateral epistaxis should not rule out the diagnosis.

Key Words: nasopharynx, angiofibroma, hemangioma.

Introduccion

El nasoangiofibroma juvenil es un tumor
vascular benigno, localmente agresivo pero
poco comun, representa tan solo el 0,05% de
todos los tumores de cabeza y cuello, con una
incidencia de aproximadamente 1:150.000.
Por otra parte los hemangiomas son neo-
plasias benignas de las células endoteliales,
representa el 7% de los tumores vasculares y
son lesiones poco comun de cabeza y cuello,
Sin embargo estas dos entidades son hetero-
géneas, histolégicamente el nasoangiofibroma
se compone de fibras de colageno y sobrex-
presa receptores vasculares de crecimiento
endotelial (VEGFR-2) no obstante los heman-
giomas solo estan conformados por endotelio

vascular hiperplasico sin componente fibroso
[1,2,3].

Para algunos investigadores los nasoangiofi-
bromas son clasificados como malformaciones
vasculares, otros como hemangiomas, y algu-
nos argumentan que es un cambio hiperplasico
como respuesta a la inflamacion de los senos
paranasales, sin embargo, el nasoangiofibroma
no se encuentra en ninguna de las clasificacio-
nes de la sociedad internacional para el estudio
de anomalias vasculares muy probablemente
por su componente mixto y no solo de tipo
vascular [4].

Este caso clinico es compatible con un
nasoangiofibroma juvenil, los datos epide-
miologicos (edad y sexo), la presentacion del
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cuadro clinico, y los hallazgos tomograficos sin
embargo la biopsia inicial reporté hemangioma
arteriovenoso; la muestra patoldgica inicial fue
una pequena parte tumoral que contenia solo
componente vascular sin componente fibroso
por lo que el diagnostico inicial fue hemangio-
ma, sin embargo al procesar la biopsia excisio-
nal con toda la muestra tumoral y realizar los
marcadores tumorales el diagnostico definitivo
es angiofibroma juvenil, el siguiente articulo
proporciona informacién importante para el
diagnostico de esta entidad con una revision
de la literatura actualizada.

Reporte de Caso

Paciente del género masculino de 19 afios
de edad sin antecedentes de importancia,
quien consulta por cuadro clinico de 7 dias
de evolucién caracterizado por cefalea hemi-
craneada izquierda no pulsatil sin irradiacion
asociado a otalgia izquierda y sensacion de
opresion ocular izquierda. Quien previamente
habia consultado extra-institucionalmente con
manejo analgeésico sin mejoria, consulta nueva-
mente por aumento del dolor clasificado 10/10
en la escala analoga del dolor, sin sintomas
visuales, sin sangrado nasal y sin alteraciones
neuroldgicas. A la revision por sistema informa
episodios de alteracién del olfato desde los 7
afos de edad y unico episodio de epistaxis en
fosa nasal izquierda auto limitado a los 16 afios
de edad. Como unico antecedente patologicos
rinitis alérgica intermitente y antecedente toxico
una aparente exposicion al polvo de madera;
al examen fisico la rinoscopia anterior mostré
hipertrofia de cornetes bilateral y mucosa pa-
lida, sin masas en region anterior. Se solicito
tomografia axial computarizada cerebral con
hallazgos de masa de densidad de tejidos
blandos que ocupa la coana izquierda, infiltra
parcialmente la region posterior de la fosa nasal
de este lado, erosiona la apdfisis pterigoides.
Tiene diametros aproximados de 47 x 34 x 35
mm en los ejes craneocaudal, rostro dorsal y
axial respectivamente (Figura 1).

Nasoangiofibroma Juvenil vs Hemangioma arteriovenoso, Reto diagnéstico

Figura 1. Tomografia axial computarizada con lesion
expansiva en fosa pterigomaxilar izquierda. Fuente:
Hospital Militar Central de Bogota.

El corte coronal observamos masa en fosa
nasal izquierda con compromiso del suelo de
la celda esfenoidal izquierda. (Figura 2).

Figura 2. Tomografia Axial Computarizada, Corte
coronal. Fuente: Hospital Militar Central de Bogota.
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Resonancia Magnética Nuclear de senos
paranasales contrastada con hallazgos masa
hipointensa en secuencias T1 que realza avida-
mente con la aplicacion del medio de contraste
de 38 x 35 mm que presenta sefial de vacio
en su interior, ubicado en la coana izquierda,
infiltra el seno esfenoidal, el musculo pterigoi-
deo interno, el tejido adenoideo a la altura del
cavum faringeo y erosiona la apofisis pterigoi-
des ipsilateral. (Figura 3).

Figura 3. Resonancia Magnética Senos paranasales T1.
Fuente: Hospital Militar Central de Bogota.

Figura 4. NAJ Nasoangiofibroma Juvenil. CI[Cornete
inferior]. Fuente: Hospital Militar Central de Bogota.

En el consultorio se realizé nasofibrolaringos-
copia observandose masa palida dependiente
del cornete medio izquierdo en alto contacto
con el cornete inferior izquierdo (Figura 4).

Se realiz6 biopsia por medio de nasofibrola-
ringoscopia previa a infiltracion con lidocaina,
se toman dos muestras de lesidon en coana
izquierda sin sangrado significativo (Figura 5).

Reporte de patologia con hallazgos de
hemangioma arteriovenoso por lo que se pro-
gramo para embolizacion; bajo road mapping
se cateterizo supraselectivamente la arteria es-
fenopalatina, arteria maxilar y arteria meningea
media; se observo lesién redondeada ubicada
en la nasofaringe. Se realiz6 embolizacién del
tumor de aproximadamente el 80%.

Alos 7 dias posterior a la embolizacion es lle-
vado a abordaje endoscopico transnasal con rea-
lizacion de septoturbinoplastia mas antrostomia
maxilar, etmoidectomia anterior y posterior, sinu-
sotomia frontal Draf | y esfenoidectomia izquierda;
sin complicaciones. Finalmente la biopsia excisio-
nal reporta nasoangiofibroma juvenil con estudio
de inmunohistoquimica CD31 y CD34 reactivo
en pared de estructuras vasculares. (Figura 6).

Figura 5. NAJ[Nasoangiofibroma Juvenil], CI{Cornete
inferior], CM [Cornete Medio], P [Pinza de Biopsia].
Fuente: Hospital Militar Central de Bogota.
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vasculares [x400]. Fuente: Hospital Militar Central de
Bogota.

Discusion

El angiofibroma juvenil es un tumor vascular
benigno, en 1847 Chelius describid por primera
vez esta entidad como un “pélipo nasal fibroso”
que comunmente se presenta en el periodo de
la pubertad. Multiples denominaciones se ha
considerado entre ellas: Angioma nasofaringeo
juvenil, Fibroma vascular, Hemangiofibroma
nasofaringeo juvenil, Fibroangioma juvenil y
Fibroma juvenil [1].

El origen anatémico del tumor todavia se
encuentra en discusion, sin embargo una
reciente revision evalué el origen anatémico
de pacientes con confirmacion patolégica de
angiofibroma nasofaringeo juvenil entre enero
1998 y enero 2013 por medio de Tomografia
computarizada y Resonancia Magnética, con
hallazgos: primer sitio de origen la coana y
nasofaringe, segundo sitio de origen la fosa
pterigomaxilar [5,6].

Respecto a la epidemiologia representa el
0,05% de todos los tumores de cabeza y cuello
con una incidencia de 1:150.000. Es el tumor
mas comun en la nasofaringe, y aunque se han
reportado alguno casos esporadicos en hombre
mayores es casi exclusivo en hombres jévenes
entre los 9 — 19 afios de edad [1].

También se han descritos casos excepcio-
nales en mujeres, sin embargo en este grupo
debe considerarse la posibilidad de un pélipo
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nasal convencional o pélipo antrocoanal con
fibrosis; No obstante algunos autores sugieren
inclusive la realizacion de estudios cromoso-
micos considerando la hipétesis de fenotipo
femenino con genotipo 46XY [7].

En Colombia los estudios epidemioldgicos
son escasos, sin embargo un estudio retros-
pectivo en el Instituto Nacional de Cancerolo-
gia, Santafé de Bogota Colombia se describe
60 casos de nasoangiofibroma juvenil, el
promedio de edad de los paciente analizados
fue 15.1 afnos, todos del sexo masculino, con
una mediana para el tiempo de evolucion de
la enfermedad de 12,0 meses lo que sugiere
patrones epidemioldgicos similares a la litera-
tura mundial [3].

Se han considerado factores hormonales
y genéticos para explicar la exclusividad en
hombres jovenes con angiofibroma juvenil, por
un lado se expresa varios niveles de recepto-
res de estrogeno, progesterona y por el otro
receptores androgénicos. Estudios recientes de
Riggs y Orlandi observaron que la testosterona
exdégena puede causar crecimiento tumoral en
cualquier momento, incluso décadas después
del tratamiento. Las investigaciones de posi-
bles eventos genéticos generalmente se basan
en un pequefio numero de pacientes. Se han
detectado pérdidas y ganancias numéricas cro-
mosoémicas tanto en componentes endoteliales
como estromales de angiofibroma juvenil. [1,3].

La presentacion clinica caracteristica es
epistaxis unilateral recurrente, no provocada,
indolora, profusa (60%) y obstruccién nasal
unilateral con rinorrea (80%), puede aparecer
déficit visual y neuroldgico cuando la 6rbita,
la base del craneo o el endocraneo estan
afectados. Los sintomas generalmente estan
presentes por 6 meses a un 1 ano antes del
diagnostico [1,8,9]. La literatura enfatiza como
el sintoma clasico la epistaxis recurrente, sin
embargo, paciente presentd sintomatologia
mas de tipo compresivo (cefaleay otalgia), y no
presenté sangrado nasal, por lo que la ausen-
cia de epistaxis no debe excluir el diagnostico.
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Al examen fisico la rinoscopia anterior ge-
neralmente revela una masa lobulada rojiza
ubicada en la parta posterior de la cavidad
nasal y el cavum, pero el diagnéstico preope-
ratorio se basa en las caracteristicas clinicas
e imagenoldgicas; la biopsia incisional puede
conducir a una hemorragia masiva y no se
recomienda de rutina [1,9].

Las imagenes preoperatorias de rutina
confirman el diagnéstico, define la extensién y
estatificacién del tumor y ayuda en la planifica-
cion del tratamiento. Ademas, se usa postope-
ratoriamente para evaluar la persistencia o la
recidiva del tumor. Tomografia computarizada,
Resonancia Magnética y Angiografia ayudan a
definir la ubicacion, la relaciéon con estructuras
neurovasculares importantes, y la evaluacion
del suministro de sangre para seleccionar
el enfoque menos traumatico para el control
hemostatico [8].

La angiografia carotidea unilateral es nece-
saria para evaluar el suministro vascular de
angiofibroma juvenil y permitir la embolizacion
de los vasos nutricios antes de la cirugia. La
oclusion de los vasos nutricios reduce el san-
grado intraoperatorio, una causa importante de
morbilidad y puede reducir el tamafio del tumor.
Esto permite una mejor visualizacion del cam-
po quirdrgico, particularmente en un contexto
endoscopico, facilita la diseccion y aumenta las
posibilidades de reseccién completa, un factor
que influye en la recurrencia [6].

En el examen patolégico las células endo-
teliales reaccionan con anticuerpos contra an-
tigenos endoteliales tipicos tales como CD31,
CD34 o antigeno relacionado con el factor VIII.
Generalmente se observa que las células es-
tromales muestran inmunorreactividad solo con
anticuerpos contra vimentina. Los receptores

de androgenos se han identificado mediante
inmunohistoquimica en las células estromal
y endotelial, mientras que la mayoria de los
casos no mostraran inmunorreactividad con
anticuerpos contra los receptores de estroge-
nos o progesterona [4,10]. Las posibilidades
diagnésticas planteadas en el paciente se
describen en la Tabla 1.

Conclusion

El nasoangiofibroma juvenil debe ser consi-
derado como la primera posibilidad diagndsti-
ca ante la sospecha de masa en nasofaringe
en hombre adolescente, este caso clinico
no debutd con la sintomatologia clasica, no
obstante la ausencia de epistaxis unilateral
recurrente no debe excluir el diagnostico. Las
ayudas diagndésticas como el estudio histopa-
tolégico son fundamentales para la confirma-
cion patoldgica, sin embargo como sucedio
en nuestro caso clinico, el nasoangiofibroma
puede contener diferentes grados de angioma
o fibroma y ante la sospecha diagnéstica se
debe realizar inmunohistoquimica con marca-
dores CD31, CD34 para confirmar o descarta
esta patologia.

Las caracteristicas epidemiolégicas como
edad de presentacion, predominio de género,
localizacidon tumoral, presentacion clinica y
factores de riesgo asociados de los tumores
nasosinusales son de gran ayuda para la
sospecha diagnéstica, la tabla 1 del presente
articulo sugerido por los autores puede ayudar
al abordaje diagndstico de los principales tu-
mores nasosinusales.
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Tabla 1- Diagnosticos diferenciales proporcionado por los autores.

Edad Genero Localizacion Factores de riesgo

Angiofibroma Juvenil | 9-19 afios Masculino Coana y Nasofaringe ¢ Influjo hormonal?
Adenocarcinoma 50-60 afios Masculino Etmoides y la parte superior | Exposicion al polvo

de las fosas nasales. de madera y cuero
Escamocelular 50-60 afnos Masculino Seno maxilar y etmoides. Niquel, tabaco y VPH.
Neuroblastoma 2 picos de edad: | No existe predominio | Parte superior del septo a .

. . . X . . ; Desconocido

Olfatorio 20 afios 50 afios | de género nivel de la lamina cribosa.
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