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PALABRAS CLAVE Resumen
Angiofibroma juvenil; Introduccion: Los angiofibromas nasofaringeos juveniles (ANJ) son tumores benignos raros, tipi-

Tumor nasosinusal; cos de adolescentes varones y cuyo tratamiento de eleccion es la cirugia. Dada su localizacion y

Abordaje quirdrgico; su comportamiento expgnsivg Pugden generar una elevada morbilidad. Tienen gran tendencia

Cirugia endoscépica al sangrado y su abordaje quirurgico es complejo.

nasosinusal; Material y método: Se presenta una serie retrospectiva de 43 casos de ANJ tratados en

Embolizacién nuestro servicio entre los afos 1993 y 2010. El tiempo medio de seguimiento fue de
85 meses.
Resultados: La muestra se componia de 42 varones y una mujer. Los sintomas de presen-
tacion mas frecuentes fueron la epistaxis unilateral (56%) y la obstruccion nasal (56%).
Dos ANJ pertenecian al estadio | de Fisch, 9 al Il, 13 al llla, 13 al lllb y 6 al IVa.
En 32 pacientes (74%) se realizo embolizacion preoperatoria. En 33 pacientes (77%) se
realizd un abordaje quirtrgico abierto y en 10 (23%) se intervino mediante cirugia endos-
copica nasosinusal (CENS). Se consiguié la reseccion completa en 35 pacientes (81%)
y 2 (5%) presentaron una recidiva tumoral. Todos los pacientes intervenidos mediante
CENS pertenecian a los estadios | y Il de Fisch no observandose persistencia ni recidiva
tumoral.
Conclusiones: El tratamiento de eleccion de los ANJ es la cirugia. El abordaje mediante CENS
es electivo para estadios precoces (I y Il de Fisch). En estadios avanzados (lll y IV de Fisch)
los abordajes externos conservadores siguen teniendo su indicacion por su seguridad con
una escasa morbilidad y secuelas estéticas. La embolizacion preoperatoria, si es posible, es
preceptiva.
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Evolution in the treatment of juvenile nasopharyngeal angiofibroma

Abstract

Introduction: Juvenile nasopharyngeal angiofibroma (JNA) is a rare benign tumour in adolescent
males. It may be associated with a significant morbidity because of its anatomical location and
its locally destructive growth pattern. Severe haemorrhage constitutes a high risk in JNA and
its surgical management could be complex.

Material and method: We retrospectively analysed the clinical data from 43 patients with JNA
surgically treated in our Department from 1993 until 2010. Mean postoperative follow-up time
was 85 months.

Results: Analysis was performed on 42 males and one female. Mean patient age was 16 years old.
The most common presenting symptoms were unilateral epistaxis (56%) and nasal obstruction
(56%). Using the Fisch staging scale, tumours were classified as stage | in 2 patients, stage Il
in 9, stage Ill-a in 13, stage Ill-b in 13 and stage IV-a in 6. Preoperative selective embolisation
was performed on 32 patients (74%). Thirty-three patients (77%) underwent an open surgical
approach and 10 (23%) were treated by endoscopic approach. Complete resection of the lesion
was achieved in 35 patients (81%) and tumour recurrence was observed in 2 (5%). All lesions
treated via transnasal endoscopic approach were stage | and stage Il lesions.

Conclusion: Surgery is the treatment of choice for JNA. An endoscopic approach is feasible
for early-stage lesions (Fisch | and Il) and conservative external approaches are still useful
in advanced stages (Fisch Ill and IV). The open approaches proved helpful with respect to
exposure, safety, cosmetic outcome and low morbidity. Preoperative embolisation, if possible,

is mandatory.

© 2010 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El angiofibroma nasofaringeo juvenil (ANJ) es un tumor vas-
cular originado en la mayor parte de las ocasiones en las
proximidades del agujero esfenopalatino’. Aunque histolo-
gicamente es benigno, en ocasiones su compleja localizacion
anatomica, su tendencia a la invasion local, a la recurrencia
y su crecimiento agresivo, hacen que sea un tumor nasosi-
nusal con caracteristicas peculiares?.

Los ANJ son tumores con una escasa incidencia (1 caso por
cada 150.000 habitantes) y suponen menos del 0,5% de los
tumores originados en cabeza y cuello®. Aparecen casi exclu-
sivamente en varones y suelen ser diagnosticados durante la
adolescencia (entre los 14 y 25 afios)*. No obstante, se han
descrito casos aislados en varones mayores de 25 afnos y en
mujeres adolescentes®.

EL ANJ inicialmente ocupa las fosas nasales y el cavum
y sus aferencias vasculares proceden de ramas terminales
de la arteria maxilar interna. Posteriormente, el tumor ero-
siona el hueso circundante y puede extenderse ampliamente
hacia los senos paranasales, las fosas pterigopalatina e infra-
temporal, la cavidad oral o incluso penetrar en la orbita o
hacerse intracraneal®.

La clinica de los ANJ esta en funcion de la localiza-
cion, del tamano y de la extension de la tumoracion. La
obstruccion nasal, inicialmente unilateral y posteriormente
bilateral, y las epistaxis unilaterales y recidivantes son los
sintomas mas frecuentes.

El diagnostico de los ANJ se realiza mediante tomografia
computarizada (TC) y resonancia magnética nuclear (RMN)’.
Existen numerosas clasificaciones para estadificar el ANJ,
basadas en la extension del tumor que ayudan a planear el

mejor abordaje quirtrgico. Una de las mas utilizadas es la
clasificacion de Andrews-Fisch®, que divide esta patologia
en cuatro estadios (tabla 1).

El tratamiento de eleccion de los ANJ es quirdrgico,
previa angiografia y embolizacion selectiva dirigida a las
arterias que nutren al tumor®. La cirugia endoscopica naso-
sinusal (CENS) es una buena alternativa en pacientes con
tumores en estadios precoces. Para los ANJ con extension
amplia a la fosa infratemporal y a la base del craneo, la reali-
zacion de abordajes abiertos es preferible para una correcta
extirpacion.

El proposito de este estudio es presentar nuestra
experiencia en el tratamiento de los ANJ, centrandonos fun-
damentalmente en el tipo de abordaje quirirgico empleado
y revisar la enfermedad basandonos en la bibliografia exis-
tente y en nuestra propia experiencia.

Tabla 1 Clasificacion de Andrews-Fisch

Estadio | Limitado a la cavidad nasal y cavum sin
destruccion osea.

Estadio Il Invasion de la fosa pterigopalatina, seno
maxilar, etmoides o esfenoides, con
destruccion osea.

Estadio llla Afectacion fosa infratemporal o fosa
orbitaria sin afeccion intracraneal.

Estadio IlIb Estadio IlIA con afeccion intracraneal
extradural (paraselar).

Estadio IVa Extension intradural sin afeccion de seno
cavernoso, hipofisis o quiasma optico.

Estadio IVb Afectacion del seno cavernoso, hipofisis o

quiasma optico.
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Material y métodos

Se reviso el registro quirtrgico del servicio de Otorrinolarin-
gologia de nuestro hospital desde 1993 hasta mayo de 2010,
recogiendo datos de las historias clinicas concernientes a
pacientes con el diagnostico de ANJ. La poblacion a estudio
se compuso de 43 pacientes intervenidos quirdrgicamente.
Veintitrés de los pacientes fueron remitidos desde centros
hospitalarios de otras comunidades.

La recogida de datos se baso en la revision de historias
clinicas registrando datos sobre su edad, sexo, realizacion
de cirugias previas, extension y estadificacion tumoral, pre-
sentacion clinica, tiempo medio desde el inicio de la clinica
hasta que el paciente es intervenido, abordaje quirurgico,
complicaciones y seguimiento. La clasificacion de los ANJ
se realizd en base a la clasificacion de Fisch®. Asi mismo,
se valoro la realizacion de embolizacion preoperatoria y la
descripcion de las arterias nutricias principales de la tumo-
racion. También se cuantificé la pérdida media de sangre
durante la cirugia y las necesidades transfusionales.

El seguimiento medio fue de 85 meses (rango: 10 a 252
meses).

Para el analisis de los datos se empled el programa SPSS
15.0.

Resultados

La muestra se compuso de 42 pacientes varones y una
mujer cuya edad media en el momento del diagndstico
fue de 16 anos (mediana: 16, y rango: 8-26 anos). Doce
pacientes habian sido sometidos a cirugia (20 intervenciones
quirlrgicas) previamente a ser operados en nuestro servicio
realizando una reseccion subtotal del tumor o para biopsiar
la tumoracion o para reducir la masa tumoral sin lograr una
reseccion de la totalidad de la misma. Dichas intervenciones
fueron realizadas mediante CENS o bien mediante rinotomia
lateral. En 4 ocasiones se realizd mas de una intervencion
mediante CENS antes de ser derivado a nuestro centro.

Tabla 2 Sintomas de presentacion en los 43 pacientes con
ANJ'

Sintoma N.° pacientes (%)
Epistaxis 24 (56)
Obstruccion nasal 24 (56)
Rinorrea 7 (16)
Alteraciones del olfato 6 (14)
Hipoacusia 6 (14)
Tumefaccion facial 5 (12)
Otitis media 4 (9)
Cefalea 4(9)
Epifora 3(7)
Rinolalia 2 (5)
Roncopatia 2 (5)
Diplopia 1(2)
Exoftalmos 1(2)
Amaurosis unilateral 1(2)

* Los pacientes normalmente presentan mas de un sintoma.

Veintiocho tumores se originaron en la fosa nasal derecha
(65%) y 15 en la fosa nasal izquierda (35%).

El tiempo medio desde la aparicion de los sintomas hasta
la intervencion del paciente fue de 12 meses y medio (1 a
60 meses). Los sintomas mas frecuentes fueron la obstruc-
cion nasal y la epistaxis en 24 pacientes (56%) seguidos de
rinorreaen 7 (16%) e hipoacusia y alteraciones del olfato en 6
(14%). Un paciente remitido desde otro centro que luego fue
intervenido mediante un abordaje infratemporal y actual-
mente tiene tumor residual acudié con pérdida de vision en
un ojo debido a la infiltracion paraselar del tumor (tabla 2).

Los pacientes fueron explorados mediante nasofibrosco-
pia y se solicito una TC con contraste y una RMN antes de la
intervencion quirlrgica para estudiar la extension tumoral.
Se realizd una angiografia 24-48 h antes de la cirugia con
la intencion de una embolizacién tumoral preoperatoria en
39 de los 43 pacientes (91%). En 34 pacientes, la irrigacion

Figura 1
interna en una vision sagital.

Imagen de angiografia antes (A) y después de la embolizacion (B), que muestra el aporte vascular de la arteria maxilar
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Figura 2

RMN preoperatoria sagital (A) y coronal (B) de un ANJ estadio Il. TC postoperatorio del mismo paciente, coronal (C) y

axial (D), tras ser resecado a través de cirugia endoscopica nasosinusal.

principal del tumor provenia del sistema de la carétida
externa y en un caso el tumor soélo estaba irrigado por cir-
culacion proveniente de la arteria carotida interna. En los 8
casos restantes el tumor recibia aporte vascular a través
de ambos sistemas arteriales. En tres pacientes se com-
probd la existencia de irrigacion bilateral procedente del
sistema de la arteria cardtida externa. En total se embo-
lizaron 32 pacientes (74%) con microparticulas de polivinil
alcohol (fig. 1). En los pacientes en los que no se pudo
realizar la angiografia y cuando la irrigacion era dada fun-
damentalmente por ramas de la arteria carétida interna no
se realizo la embolizacion.

Segun la clasificacion de Fisch, 2 ANJ pertenecian al
grupo I; 9al ll; 13 al llla, 13 al lllb y 6 al IVa.

En todos los casos se enviaron muestras intraoperatorias
de la tumoracion al servicio de Anatomia Patologica para
confirmar el diagnoéstico de ANJ.

Se realiz6 un abordaje quirlrgico abierto en 33 pacien-
tes (77%) y en los 10 restantes (23%) se intervino al paciente
mediante CENS (fig. 2). Dentro del grupo de los abordajes
abiertos el mas frecuentemente utilizado fue la translo-
cacion facial anterior (12 pacientes, 28% del conjunto de
ANJ intervenidos) que, en 9 casos se realizd mediante un
degloving mediofacial (fig. 3). En segundo lugar, el abor-
daje subtemporal preauricular fue utilizado en 11 pacientes
(25%), seguido de la translocacion facial lateral en 6 (14%),
el abordaje transmaxilar en dos (5%) y el abordaje sub-
craneal en otros dos (5%). En la tabla 3 se muestra el
abordaje utilizado en funcion del estadio tumoral. En 8 casos
(dos abordajes subtemporal preauricular, tres translocacio-
nes faciales laterales y otras tres anteriores) se realizo una
reconstruccion del defecto quirirgico mediante un colgajo
del mdsculo temporal.

El sangrado medio durante la cirugia fue de 2.300mL
(rango: 300 a 8.000mL). Los pacientes con tumores en
estadios mas avanzados presentaron mayor hemorragia
intraoperatoria (p<0,001) y quizas por ello los pacientes

sometidos a CENS sangraron menos (1.025 mL de media) que
aquéllos intervenidos mediante técnicas abiertas (2.833 mL
de media) (p<0,001). Se transfundieron 36 pacientes
durante la cirugia y/o en el postoperatorio inmediato y en
8 de ellos fue necesario administrarles plasma fresco con-
gelado. Todos los pacientes intervenidos mediante cirugia
abierta fueron transfundidos, asi como 5 de los 12 que se
sometieron a una CENS (p<0,001).

Un paciente intervenido mediante una translocacion
facial lateral (estadio llIb) y otro intervenido mediante un
abordaje subtemporal preauricular (estadio llla) tuvieron
una dehiscencia y una infeccion de la herida quirdrgica que
fueron tratadas con antibioterapia y mediadas conservado-
ras; otros dos pacientes, intervenidos mediante un abordaje
subtemporal preauricular (estadio Illb) y una translocacion
facial anterior (estadio lllb) respectivamente, presentaron
una paresia del VI par craneal que evoluciond favorable-
mente.

Como secuelas postoperatorias destacables a largo plazo
se registraron el desarrollo de un trismus importante en un

Figura 3

Translocacion facial anterior por degloving.
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Tabla 3  Abordaje quirlrgico en funcion del estadio tumoral de Andrews-Fisch
CENS Translocacion Subtemporal Translocacion Transmaxilar ~ Subcraneal Total

facial anterior preauricular facial lateral
Estadio | 2 0 0 0 0 0 2 (5%)
Estadio Il 8 1 0 0 0 0 9 (21%)
Estadio llla 0 7 4 1 1 0 13 (30%)
Estadio Illb 0 3 6 3 1 0 13 (30%)
Estadio IVa 0 1 1 2 0 2 6 (14%)
Total 10 (23%) 12 (28%) 11 (25%) 6 (14%) 2 (5%) 2 (5%) 43
CENS: cirugia endoscopica nasosinusal.

paciente intervenido mediante un abordaje subtemporal Discusion

preauricular y cierto grado de epifora en dos pacientes con
traslocacion facial lateral.

La estancia media hospitalaria de todos los pacientes fue
de 12 dias (rango: 3 a 39 dias). Para los pacientes interve-
nidos mediante CENS la estancia media fue de 8 dias y para
los sometidos a cirugia abierta fue de 15 dias (p <0,001).

En 35 pacientes (81%) se logré una reseccion tumoral
completa macroscopicamente y objetivada en los contro-
les de imagen del seguimiento. De los 8 pacientes en los que
la reseccion tumoral fue incompleta, dos fueron pacientes
con tumores en estadio llla, tres con tumores en estadio lllb
y otros tres con tumores IVa. A tres de los pacientes se les
administro radioterapia externa postoperatoria, permane-
ciendo dos con tumor estable en la actualidad y uno libre de
enfermedad. A dos pacientes se les administro radiocirugia,
uno de los cuales respondio y otro permanecié con tumor
estable; y tres siguieron en observacion, comprobandose en
uno de los ellos la progresion de la enfermedad y requiriendo
nueva cirugia mediante un abordaje subtemporal preauricu-
lar, y permaneciendo los otros dos restantes con enfermedad
estable (tabla 4).

Dos pacientes (5%) presentaron una recidiva local de su
enfermedad durante el seguimiento a los 28 y 16 meses res-
pectivamente. Ambos pacientes (estadio lllb) habian sido
intervenidos mediante abordajes abiertos; a uno de ellos
se le realizo un rescate quirtrgico mediante CENS y a otro
mediante un abordaje subtemporal preauricular permane-
ciendo ambos en el momento actual libres de enfermedad.

Durante el seguimiento no hubo ningln fallecimiento ni
por el tumor ni por complicaciones del mismo, asi como
tampoco por causas intercurrentes. Actualmente 5 pacien-
tes permanecen con tumor visible en las pruebas de imagen
(12%) y 38 (88%) libres de enfermedad. Todos los pacientes
que permanecen con tumor fueron intervenidos mediante
técnicas abiertas (p > 0,05).

Tabla 4 Tratamiento de la enfermedad persistente

EL ANJ es un tumor que aunque histolégicamente es benigno,
puede ser localmente agresivo y destructivo. En nuestro
estudio excepto en un caso los pacientes han sido varones
con una media de edad al diagnodstico de 16 afos, lo cual
es similar a lo publicado por otras series'®. Aunque existen
casos descritos en mujeres'! dada su excepcional incidencia
se recomienda la exhaustiva revision del estudio anatomo-
patolégico y la realizacidén de un test genético. A nuestra
paciente se le realizé un cariotipo en el que se comprobo su
dotacion 46XX, confirmado posteriormente por su materni-
dad. Curiosamente, esta paciente ademas de presentar este
tumor fue operada de un sinus pilonidal, patologia también
tipica de varones.

La etiologia y patogénesis de los ANJ no estan claras
aunque diversos factores genéticos y hormonales han sido
implicados y podrian explicar el por qué la prevalencia de
estos tumores es mayor en varones'?.

La presencia de epistaxis unilateral recidivante e insufi-
ciencia respiratoria unilateral en un varon joven suele ser
en la mayoria de los casos la clinica de presentacion de los
pacientes con un ANJ. En nuestro estudio mas de la mitad
de los pacientes (56%) presentaron alguno de estos sinto-
mas en el momento del diagnostico, lo cual coincide con
lo descrito por otros autores'. Por tanto, seria recomen-
dable la realizacion de una exploracion nasal a todo varon
adolescente con epistaxis unilateral recurrente con el fin
de descartar un ANJ. En algunas ocasiones estos tumores
tienen una clinica inicial anodina con hipoacusia conduc-
tiva secundaria a una otitis media secretora unilateral. La
extension tumoral produce clinica rinosinusal e hinchazon
facial y cuando se afecta la orbita, la base del craneo o el
endocraneo, aparecen déficits visuales y neuroldgicos. En el
12% de los pacientes de nuestra serie se comprobé la pre-
sencia de una tumefaccion facial al diagndstico y en menos

Paciente Estadio de Fisch Abordaje quirlrgico Tratamiento complementario Resultado

1 IVa Translocacion lateral Observacion y cirugia Libre de tumor

2 IVa Translocacion anterior Radioterapia externa Persistencia de tumor
3 llla Subtemporal preauricular Radiocirugia Persistencia de tumor
4 Ilb Subtemporal preauricular Observacion Persistencia de tumor
5 llla Translocacion anterior Radiocirugia Libre de tumor

6 1[5} Translocacion anterior Radioterapia externa Libre de tumor

7 Illb Subtemporal preauricular Radioterapia externa Persistencia de tumor
8 IVa Subcraneal Observacion Persistencia de tumor
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del 5% afectacion neurologica, cifras similares a las des-
critas en la literatura. El diagndstico precoz en estadios
iniciales justificaria la escasa presencia de clinica compre-
siva y neuroldgica. Antes de la introduccion de los métodos
de diagnostico por la imagen el retraso en el diagnostico era
frecuente y cuando éste se realizaba los pacientes presenta-
ban tumores en estadios avanzados con frecuente afectacion
de base de craneo e intracraneal. En nuestro caso la media
de demora entre la presentacion de los sintomas y la cirugia
fue de 12 meses y medio similar a otras series'>.

El diagnostico del ANJ se basa en la historia clinica, la
exploracion fisica y la nasofibroscopia. En ésta, el signo mas
frecuente es la presencia de una masa rojiza localizada en la
zona posterior de la fosa nasal y el cavum, frecuentemente
lobulada y dura. Se debe realizar un diagnéstico diferen-
cial con otras tumoraciones benignas como los pélipos de
Killiam, el meningoencefalocele o el papiloma invertido y
con tumores malignos como los sarcomas, los cordomas y
los carcinomas epidermoides. No obstante, si la sospecha
diagnostica es de ANJ, no se debe realizar una biopsia por
el riesgo de sangrado profuso.

A todos los pacientes deben realizarse estudios de imagen
(TC y RMN) para orientar el diagnostico y, sobretodo, para
estadificar la tumoracion, ver la extension tumoral y plani-
ficar el tratamiento, asi como posteriormente para evaluar
persistencia y recidivas tumorales’.

Existen varias clasificaciones de los ANJ'>'¢ pero la de
Andrews-Fisch'® es la mas extendida en la literatura. En
nuestro estudio el 67% de los pacientes tenian un ANJ per-
teneciente a estadios avanzados (lll o IV de la clasificacion
de Fisch) y un 34% tenian extension intracraneal, cifra lige-
ramente superior a lo observado por algunos autores'’ que
la estiman entre un 10 y un 20%. Ello estaria en parte justifi-
cado por tener un 53% de los casos derivados de otros centros
y que suele coincidir con aquellos mas evolucionados.

Recientemente y debido al importante papel que juega
la cirugia endoscdpica en el tratamiento de estos tumores,
Snydermann et al'” han propuesto un nuevo sistema de esta-
dificacion de los ANJ basandose en dos factores: la ruta
de invasion intracraneal y el aporte vascular. Estos auto-
res refieren que el tamaio tumoral y la extension sinusal de
la enfermedad son factores menos importantes a la hora de
predecir su extirpacion tumoral completa, filosofia que com-
partimos. Asimismo refieren que la vascularizacion residual
del tumor tras la embolizacion se relaciona con el sangrado
intraoperatorio, la tasa de recidivas y la necesidad de una
segunda intervencion.

La angiografia es importante para determinar el patron
de aporte vascular. La embolizacion tumoral preoperato-
ria favorece un mejor control del sangrado intraoperatorio
y una posible disminucion del tamano tumoral. Ambos
factores se asocian a una mejor visualizacion del campo qui-
rdrgico durante la cirugia (especialmente en procedimientos
endoscopicos) lo que una mayor probabilidad de reseccion
tumoral completa, factor clave en la ausencia de recidiva
de la enfermedad'®. En nuestra serie, de los dos pacien-
tes que recidivaron uno de ellos no habia sido embolizado.
El aporte vascular a la tumoracion procede mayoritaria-
mente de ramas de la arteria carotida externa (maxilar
interna o faringea ascendente) como se ha visto en nues-
tra serie (79%). Las ramas de la arteria cardtida interna que
surgen por fenomenos de neoangiogénesis e influyen en la

expansion tumoral, no pueden ser embolizadas. En nuestro
estudio la arteria cardtida interna estaba implicada en el
21% de los casos. En algunos casos (7% en nuestra serie) la
irrigacion es claramente bilateral y deben embolizarse si es
posible ambas arterias maxilares ya que el flujo retrogrado
por una de ellas podria dificultar la cirugia. La embolizacion
no suele causar secuelas, si bien estan descritos casos de
amaurosis y de hemiplejias'® asi como de paralisis de pares.
En el presente estudio el 74% de los pacientes se embolizaron
y no se registraron complicaciones destacables.

En nuestro estudio no encontramos diferencias signifi-
cativas globales en las necesidades de transfusion intra
y postoperatoria de concentrados de hematies entre los
pacientes a los que se les realizdé una embolizacion tumo-
ral previa a la cirugia y aquéllos en los que no se hizo. Estos
datos contrastan con la evidencia obvia y los publicados por
otros autores en los que se observa que la embolizacion
reduce las necesidades transfusionales?. Sin embargo, en
procedimientos de tumores no embolizados la pérdida san-
guinea se reduce controlando y ligando los vasos nutricios
(fundamentalmente la arteria maxilar interna) previamente
a las maniobras propias de extirpacion sobre el tumor.

Se han propuesto diversos tratamientos aunque el trata-
miento de eleccion de los ANJ es la cirugia para todos los
estadios. La regresion espontanea de ANJ no tratados solo
ha sido observada ocasionalmente?'.

La radioterapia (RT) externa estereotaxica como trata-
miento Unico sélo esta indicada en determinados tumores
inoperables, con extension intracraneal y afectacion de
estructuras tales como el seno cavernoso o el quiasma
dptico??. Sin embargo, en determinadas ocasiones, la RT
estereotaxica, asi como la radiocirugia, son utilizadas
como tratamiento adyuvante a la cirugia en los casos de
persistencia tumoral en lugares proximos a estructuras neu-
rovasculares intracraneales. Normalmente la RT no consigue
reducir el tumor, sino detener el crecimiento. Algunos auto-
res relacionan la administracion de RT con la aparicion de
hipotrofia facial y de casos de malignizacion de ANJ.

No se recomienda el uso de quimioterapia®® ni el trata-
miento hormonal. Este Gltimo fue aplicado dada la posible
implicacion de receptores androgénicos en la patogenia de
los ANJ. Sin embargo, estudios recientes no parecen demos-
trar ninguna utilidad?*.

La finalidad de la cirugia es la reseccion tumoral completa
con la menor morbilidad posible. La eleccion del abordaje
quirurgico debe realizarse en funcion del estadio, la exten-
sién y la localizacion tumoral?. La experiencia del cirujano
es decisiva a la hora de la eleccion de uno u otro abordaje
y asi, cirujanos experimentados pueden usar abordajes mas
limitados para extirpar grandes tumoraciones. No obstante,
para una reseccion completa de la tumoracion es necesaria
una suficiente exposicion quirdrgica.

Los abordajes externos se dividen en inferiores ante-
riores y laterales. Exceptuando los casos en los que se
utiliza un abordaje anterior mediante degloving, los demas
requieren la realizacion de incisiones faciales y/o intraora-
les, con las secuelas estéticas que conlleva. Los abordajes
inferiores (transpalatino, transoral-transfaringeo) permiten
abordar el cavum vy las fosas nasales y se han utilizado en
ANJ en estadios | y Il de Fisch. Sin embargo, dada la uti-
lidad del abordaje endoscopico estos procedimientos han
quedado obsoletos. Los abordajes anteriores transfaciales o
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preferiblemente mediante degloving, exponen la fosa nasal
y pueden ampliarse hacia los senos paranasales y la fosa pte-
rigopalatina. Por sus secuelas ya no se realiza practicamente
la translocacion facial abierta y los casos de nuestra serie
pertenecen a los primeros anos de la revision. Si la afecta-
cion de la fosa infratemporal o de la fosa cerebral media es
amplia o intradural es mas seguro acceder mediante un abor-
daje lateral como el abordaje subtemporal-preauricular, con
el cual se expone y controla la arteria caroétida interna y
el lébulo temporal. En nuestra serie, el 72% de los pacien-
tes fueron intervenidos mediante cirugia abierta, siendo
la translocacion facial anterior mediante degloving y el
abordaje subtemporal-preauricular los abordajes mas utili-
zados. La elevada frecuencia de técnicas abiertas se deberia
a que el 68% de los casos pertenecen a ANJ en estadios
avanzados. Solamente se han registrado complicaciones des-
tacables en 4 casos de ANJ estadio Ill que se resolvieron
sin necesidad de aplicar medidas agresivas. Este porcen-
taje de complicaciones (13%) es asumible en este tipo de
abordajes. Se debe tener en cuenta que si tenemos que
reconstruir con un colgajo de temporal, la reseccion muy
lateral del tumor o incluso la embolizacion pueden danar o
trombosar las arterias temporales profundas haciendo invia-
ble el uso de este musculo por el peligro de necrosis del
mismo.

Por dltimo, si la afectacion de la fosa anterior o pla-
nun esfenoidal es muy amplia o intradural se recurre a
un abordaje craneofacial o subcraneal con una morbilidad
aceptableZ®. En nuestro caso fueron intervenidos dos pacien-
tes con ANJ en estadio IVa, extirpandose el tumor en su
totalidad en un caso y en otro de forma incompleta, sin
morbilidad destacable.

La reseccion endoscdpica de los ANJ sola o en combina-
cion con abordajes externos limitados es el tratamiento de
eleccion en los ANJ en estadios precoces y en determina-
dos centros con suficiente experiencia se intervienen ANJ
en estadios avanzados. Por el rapido desarrollo de esta ciru-
gia es de esperar que, con el apoyo de neuronavegacion y, en
manos expertas, tumores con invasion intracraneal puedan
ser resecados de manera segura mediante CENS. La CENS
permite un abordaje radical en la exéresis tumoral pero
minimamente invasivo que evita cicatrices externas y va
asociada a minima morbilidad. Desde el afo 1995, 12 de
los 42 pacientes incluidos en nuestro estudio (28%) fueron
intervenidos por via endoscopica y todos ellos pertenecian
a estadios | y Il. En todos fue posible la reseccion completa
del tumor sin ninguna complicacion y sin objetivarse nin-
guna recidiva. Estos resultados son equiparables a los mas
favorables vistos en otras series de pacientes?’. Como deta-
lle técnico a destacar es la necesidad de realizar un fresado
de la raiz de la pterigoides (siguiendo el nervio vidiano),
del rostrum y suelo de esfenoides ipsilateral, asi como una
exposicion suficientemente lateral de la fosa pterigopalatina
para garantizar la correcta extirpacion.

Una de las ventajas de los abordajes endoscopicos es
la menor pérdida de sangre intraoperatoria, si bien ésta
también depende de la posibilidad y de la calidad de la
embolizacidn asi como del estadio y localizacion tumoral?®.

Asimismo la estancia hospitalaria en la CENS suele ser
menor que la de la cirugia abierta. Por el contrario, la
reseccion mediante CENS podria suponer una desventaja
en relacion a la duracion de la cirugia, algo subsanable al

mejorar la curva de aprendizaje del cirujano y asumible por
las ventajas que aporta.

En general el porcentaje de curacion de los ANJ mediante
tratamiento quirirgico, independientemente de la via de
abordaje es del 80-100% en los tumores Unicamente extra-
craneales y del 70% en los que se observa una invasion
intracraneal'. El porcentaje de recidivas en los pacientes
de nuestra serie fue del 5% y en todos los casos se trat6 de
pacientes intervenidos mediante cirugia abierta. Este valor
es inferior al observado en otras series de pacientes (hasta
un 50%)?° incluyendo aquéllas con abordajes endoscdpicos.
Ambos pacientes fueron rescatados, uno con CENS y otro
con un abordaje infratemporal subtemporal estando libres
de enfermedad en la actualidad.

De los 8 pacientes en los cuales se objetivd tumor resi-
dual tres se encuentran sin tumor tras un rescate quirurgico,
una RT externa y una radiocirugia respectivamente. En 5 de
ellos no se observo una progresion radiolégica de la tumo-
racion ni sintomatologia derivada de la misma durante el
seguimiento (78 meses de media). Ello apoya que en deter-
minados casos de ANJ con extension proxima a estructuras
vitales, se plantee un tratamiento quirtrgico conservador
y un eventual tratamiento con RT postoperatoria®®. Actual-
mente parece que la aplicacion de radiocirugia en los restos
tumorales proximos a dichas estructuras mejoraria el control
de la enfermedad sin afadir una morbilidad significativa.

Conclusiones

El tratamiento de eleccion de los ANJ es la cirugia. El
abordaje endoscdpico es la via de eleccion en estadios
precoces (I y Il) y actualmente en manos de cirujanos exper-
tos en tumores en estadios avanzados, ya que supone una
menor morbilidad para el paciente en relacion con los abor-
dajes externos, sin aumentar el riesgo de persistencia o
recidiva tumoral. Sin embargo, la realizacién de cirugia
abierta mediante abordajes limitados (translocacion facial
por degloving y abordaje subtemporal preauricular) sigue
jugando un papel importante en tumores avanzados, sin
generar gran morbilidad ni grandes secuelas estéticas. La
embolizacion preoperatoria es recomendable en todos los
casos. La reseccion subtotal de la tumoraciéon junto con
radiocirugia postoperatoria y observacion es una estrategia
valida para casos con afectacion intracraneal o de estructu-
ras vitales.
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