
	Nasoangiofibroma juvenil: reporte de caso.

	Juvenile nasoangiofibroma: case report

	RESUMEN

	Introducción: el nasoangiofibroma juvenil (NAFJ) es una neoplasia vasculotumoral agresiva, de histología benigna, con preferencia por el sexo masculino, en edades prepúberes y púberes. En el tratamiento quirúrgico la anestesia es un desafío al compartir campo operatorio con el cirujano con el alto riesgo de sangrado, así como morbi-mortalidad por la hemorragia que genera y por la destrucción local secundaria a su patrón de crecimiento. 

	Caso clínico: varón de 13 años de edad con diagnóstico de NAFJ, con epistaxis recurrente, ronquido y obstrucción nasal que empeora progresivamente, al examen físico se observa tumoración nasal izquierda, en el laboratorio reportó hemoglobina de 5,1 g/dl; se decide cirugía de emergencia (resección tumoral vía osteotomía tipo Le Fort 1). Previamente se transfundieron concentrados globulares, hemodinámicamente estable. Como anestesiología se procedió a realizar un buen manejo de la vía aérea conjuntamente con el cirujano se exterioriza el TET a través de una disección submentoniana (secuencia de Altemir), un adecuado monitoreo hemodinámico, manejo de líquidos guiado por metas, autotransfusión autóloga mediante el uso del cell saver optimizando y disminuyendo el riesgo de sangrado, y monitorizando la necesidad de transfusión de hemoderivados dirigida e individualizada mediante el uso del tromboelastograma transoperatorio. Terminado procedimiento quirúrgico fue trasladado a la Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP), con evolución favorable fue dado de alta y mejoría significativa en controles por consulta externa.

	Conclusiones: el abordaje de un paciente con NAFJ es un desafío para el anestesiólogo, previo a la cirugía se transfundieron concentrados globulares, se realizó abordaje anestésico con intubación orotraqueal, durante el acto quirúrgico se emplearon medidas para optimizar y disminuir el sangrado con antifibrinolíticos, hipotensores y cell saver, paciente evoluciona favorablemente.
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	ABSTRACT

	Introduction: Juvenile nasoangiofibroma (JAFN) is an aggressive vasculotumoral neoplasm, of benign histology, with a preference for the male sex, in prepubertal and pubertal ages. In surgical treatment, anesthesia is a challenge as it shares the operating field with the surgeon with the high risk of bleeding, as well as morbidity and mortality due to the hemorrhage that generates and the local destruction secondary to its growth pattern.

	Clinical case: a 13-year-old male diagnosed with JAPN, with recurrent epistaxis, snoring, and nasal obstruction that progressively worsened. On physical examination, a left nasal tumor was observed. The laboratory reported hemoglobin of 5.1 g/dl; emergency surgery was decided (tumor resection via Le Fort 1 type osteotomy). Hemodynamically stable red blood cell concentrates were previously transfused. As anesthesiology, we proceeded to carry out a good management of the airway together with the surgeon, the ETT was exteriorized through a submental dissection (Altemir sequence), adequate hemodynamic monitoring, goal-guided fluid management, autologous autotransfusion through the use of the cell saver, optimizing and reducing the risk of bleeding, and monitoring the need for directed and individualized transfusion of blood products through the use of intraoperative thromboelastography. After the surgical procedure was completed, the patient was transferred to the Pediatric Intensive Care Unit (PICU), with a favorable evolution, the patient was discharged and showed significant improvement in outpatient controls.

	Conclusions: the approach to a patient with JAP is a challenge for the anesthesiologist. Prior to surgery, red blood cells were transfused, anesthetic approach was performed with orotracheal intubation, during the surgical procedure, measures were used to optimize and reduce bleeding with antifibrinolytics, hypotensives and cell saver. The patient evolves favorably.
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	INTRODUCCIÓN

	El nasoangiofibroma juvenil (NAFJ) es un tumor benigno, extremadamente vascular, duro, fibroso, no encapsulado1. Neoplasia poco común, pero agresiva2, la afectación local de la cavidad nasal y los senos paranasales puede ser extensa, con invasión ocasional de la base del cráneo3. Se reporta una incidencia del 0.05% al 0.5% de todos los tumores de cabeza y cuello con 1:150.000 casos en la población general4-5. El grupo sanguíneo O Rh positivo es el más común, con un 92% en esta serie4,5. El NAFJ afecta a jóvenes pre- púberes o púberes principalmente del sexo masculino6.

	La etiopatogenia del NAFJ es compleja e involucra factores hormonales androgénicos, asociados a angiogénesis y vía de la poliposis adenomatosa coli /beta-catenina. Dentro de las hipótesis más aceptadas es que se deriva de los restos de la arteria del primer arco branquial formando malformaciones vasculares7,8.

	El NAFJ se presenta con la triada clásica: epistaxis, obstrucción nasal usualmente unilateral y tumoración nasofaríngea9. Los tumores grandes pueden causar deformidad facial y desplazar los tejidos orbitarios dando como resultado diplopía, hipoestesia facial y pérdida de la agudeza visual10.

	El diagnóstico presuntivo se basa principalmente en la historia clínica y el examen físico1. En la actualidad, endoscopía nasal, tomografía computarizada (TAC) e imagen por resonancia magnética (IRM) son los métodos utilizados; en la práctica clínica para la estadificación del NAFJ no se recomienda la obtención de una biopsia por el riesgo de hemorragia2,4,7.

	Existen diversas clasificaciones para el NAFJ, la propuesta de Radkowski (Tabla N°1) es la más aceptada, se basa principalmente en la extensión del tumor y tiene una mejor previsibilidad con respecto a la morbilidad y el pronóstico1.

	 

	 

	 

	Tabla N°1

	Estadificación de Radkowski para angiofibroma nasofaríngeo juvenil

	
		
				Ia. Limitado a nariz y/o nasofaringe
Ib. Extensión hacia uno o más senos
IIa. Mínima extensión hacia fosa pterigopalatina
Iib. Ocupación completa de fosa pterigoplalatina con o sin erosión de hueso orbitario
Iic. Invasión posterior a alas esfenoidales
IIIa. Erosión de base de cráneo con mínima extensión intracraneal
IIIb. Erosión de base de cráneo con extensión amplia intracraneal con o sin invasión de seno cavernoso

		

	

	Fuente: Lourenço T, Figueiredo H, Ramada B, Lourenço D, Caiado R, Migueis  J, et al.7

	La escisión quirúrgica precedida por la embolización del tumor se considera la modalidad de tratamiento de elección en la actualidad10; el enfoque transmaxilar sigue siendo el más utilizado1,11.

	PRESENTACIÓN DEL CASO

	Paciente masculino de 13 años procedente de la parroquia Sevilla-Don Bosco, cantón Morona, provincia de Morona Santiago- Ecuador, consulta por epistaxis recurrente, ronquido y obstrucción nasal que empeora progresivamente desde hace un año. Sin antecedentes quirúrgicos, ni heredofamiliares. Talla 1.50 metros, peso 29 kilogramos, Índice de masa corporal (IMC) 12.8. Signos vitales: tensión arterial 110/60 mm Hg, frecuencia cardiaca 130 latidos por minuto, saturación periférica de oxígeno (SpO2) 98% al medio ambiente, frecuencia respiratoria 22 por minuto, temperatura 36.2°C. Examen físico: palidez generalizada, apariencia regular, cabeza: masa que protruye 1cm aproximadamente por la fosa nasal izquierda, sin déficit de pares craneales, pupilas isocóricas, reactivas, dentición completa propia. Distancia interincisivos: mayor a tres centímetros Patil Aldreti: I, Mallampati: II, protrusión mandibular grado I, Bellhouse-Dore: I. No alteraciones de tórax, abdomen, ni extremidades. Laboratorio: hemoglobina 5.1 g/dL, hematocrito 33.7%, plaquetas 703.000 X10^3/μL, leucocitos 6.410 X10^3/μ, TP 12.9 seg., TPT 33.9 seg., INR 1,1, grupo sanguíneo ORh positivo. 

	No se realizó biopsia por el riesgo de sangrado, tomando en cuenta el estado del paciente y el nivel de hemoglobina se decide cirugía, previamente se transfundió concentrados de glóbulos rojos; se programó resección tumoral vía osteotomía tipo Le Fort 1.

	En la angiotomografía de vasos supraaórticos se reportó neoplasia ocupante en nasofaringe con extensión hacia región nasal izquierda, compromiso de región etmoidal, esfenoidal y espacio masticador izquierdo, así como obliteración casi completa: angiofibroma nasofaríngeo juvenil mide de 81x31mm. (Imagen N°1), estadio IIC de Radkowski.
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	Imagen N°1

	Angiotomografía:nasoangiofibroma izquierdo juvenil mide de 81x31mm (flechas azules).
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	Imagen N°2

	Exposición quirúrgica, se visualiza masa que protruye por la fosa nasal izquierda (flecha azul).

	Manejo anestésico: se trata de un paciente ASA: III E (anemia y desnutrición), sometido a resección tumoral vía ostotomía tipo Le Fort I. Se decidió anestesia general balanceada. Se desnitrogeniza con O2 al 100% a 5 l/min con circuito semiabierto con mascarilla facial; inducción intravenosa con lidocaína 30mg + propofol 60mg+ rocuronio 18mg IV, ante presencia de inconciencia, apnea y adecuada profundidad anestésica, se realiza laringoscopia directa con hoja Macintosh n°3, se visualiza Cormack Lehane II y se intuba con tubo endotraqueal reforzado (TET) n° 6.0 con balón al segundo intento (uso de conductor). Se insufla bag de TET, una vez realizada la intubación oral, el cirujano exterioriza el TET a través de una disección submentoniana (secuencia de Altemir), se inicia ventilación mecánica controlada por volumen: Vt 250 ml, Fr:14, Peep:5 cmH2O, Fio2:58%. Se coloca catéter venoso central yugular derecho, más línea arterial radial izquierda sin complicaciones, acceso venoso periférico en miembro superior derecho n°20, paciente en decúbito supino proporcionando protección de partes blandas y termorregulación con calentador forzado de aire. Signos vitales en el transanestésico: TAI: 99/66, TANI: 123/76, frecuencia cardiaca:84, SatO2:99%, Fio2: 58%, temperatura: 35.8, capnometría: 33 mmHg, BIS: 46- 58. El mantenimiento anestésico se realizó con remifentanilo 0.15 mcg/kg/min y sevoflurano 2 vol%, se administró en infusión ácido tranexámico 2mg/kg/h, norepinefrina:0.15ug/kg/h para mantener TAM de 60mmHg, dexametasona 5 mg, ondansetron 4 mg, omeprazol 25 mg, ketorolaco 30 mg, cefazolina 1g, paracetamol 400mg y tramadol 50 mg IV.  Luego de exposición quirúrgica sin complicaciones (Imagen N°2) se obtiene pieza tumoral (Imagen N°3); se administró 500 ml de cristaloides (400 ml de lactato de Ringer® y 100 cc de cloruro de sodio 0.9%) en 6 horas de cirugía, existió un sangrado intraoperaotorio de 300 ml, se usó el cell saver y se auto transfundió 200 ml, diuresis adecuada de 1.28ml/kg/h.

	Terminado el procedimiento quirúrgico, paciente orointubado fue trasladado a UCIP permaneciendo durante 3 días, siendo extubado a las 24 horas sin complicaciones. Posteriormente es llevado a piso de pediatría para control de evolución, fue dado de alta con cuidados generales y control por consulta externa.
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	Imagen  N°3

	Pieza quirugica de la tumoración que mide apoximadamente 25 cm.

	DISCUSIÓN

	La cirugía es el tratamiento estándar en el NAFJ; considerando el alto riesgo de hemorragia masiva y la dificultad de exponer el tumor durante la extracción, el enfoque ideal debería proporcionar la exposición máxima para la escisión completa con una morbilidad mínima12-13.  

	La anestesia para este tipo de procedimientos requiere una estrecha coordinación con el cirujano (cirujano maxilofacial, otorrinolaringólogo), incluido el manejo de las vías respiratorias y las estrategias de extubación, la necesidad de un campo quirúrgico seco y sin movilidad14.   La estrategia anestésica durante la cirugía de resección del ANJ debe centrarse en tres grandes problemas: el riesgo de aspiración de sangre durante la inducción de la anestesia, sangrado quirúrgico mayor y obstrucción de las vías respiratorias superiores después de la extubación debido a edema traumático de la cirugía.14.  

	El control preoperatorio integral de las vías respiratorias debe incluir evaluación de los predictores de ventilación con mascarilla difícil/imposible [su asociación con la laringoscopia directa (DL)], hallazgos de la evaluación endoscópica preoperatoria de las vías respiratorias y resultados de los estudios de imágenes15.  

	Los pacientes pueden ser inducidos con anestesia general balanceada o anestesia total intravenosa16. También está descrita la intubación de secuencia rápida para evitar la aspiración de sangre durante la inducción17. Debido a que el procedimiento quirúrgico requiere de la manipulación del tercio medio facial, un método tradicional para el control de la vía aérea sería la traqueostomía; no obstante, la incidencia de complicaciones es relativamente alta. Por lo cual, la derivación submental mediante secuencia de Altemir, resulta una técnica de elección; es relativamente sencilla, rápida y de baja morbilidad18.  Esta técnica fue aplicada en el presente caso.

	En cuanto al monitoreo, además del estándar de la ASA que incluye presión arterial, electrocardiografía, saturación de oxígeno, capnografía y temperatura11; se recomienda la monitorización invasiva con colocación de catéter intraarterial para el monitoreo de la PAI y control gasométrico, así como de catéter venoso central por la posibilidad de inestabilidad hemodinámica significativa para permitir la administración central rápida de fármacos vasoactivos. La cuantificación de diuresis por sonda es otro elemento importante que se cumplió en el paciente; si el tumor tiene extensión intracraneal, se recomienda monitorización neurofisiológica1,19, se sugiere tromboelastografía para guiar la utilización de productos sanguíneos y farmacológicos de manera mesurada20.

	Al hacer referencia a los métodos de ahorro sanguíneo, se debe practicar una técnica de conservación de la sangre multimodal16, debido a que esta cirugía tiene riesgo de sangrado de dos a tres litros en pocos minutos 21. Los agentes antifibrinolíticos se utilizan cada vez con mayor frecuencia para reducir el sangrado22,23, la necesidad de transfusiones y de una nueva cirugía debido a hemorragia es un riesgo a evitar24. El ácido tranexámico se administra con una dosis de carga de un gramo por vía intravenosa, seguida de una infusión de un gramo durante 8 horas25. 

	Otros antifibrinolíticos empleados son el factor VII recombinante activado, fibrinógeno y concentrado de complejo protrombínico26.  Otras técnicas que pueden usarse para reducir la necesidad de transfusión alogénica son transfusión de sangre autóloga, recuperador de glóbulos rojos intraoperatorio y uso intraoperatorio de pegamento de fibrina27. En el presente caso se usó ácido tranexámico y el cell saver. 

	La extubación es un paso crítico en estos pacientes; el objetivo es un despertar suave y una extubación sin toser, sin esfuerzo ni náuseas, para evitar la congestión venosa y el sangrado, el plan para la extubación debe formularse con el cirujano y considerar el riesgo esperado de complicaciones posoperatorias de las vías respiratorias.  Una técnica sugerida  es sustituir el TET por un dispositivo supraglótico cuando corresponda, y facilitar la salida de la anestesia con una infusión de remifentanilo en dosis bajas14.  

	Los pacientes deben ser monitorizados en una UCI o piso, dependiendo de la cantidad de pérdida de sangre y/o el grado de disección intracraneal17. Para aliviar el dolor después de la cirugía se recomienda una infusión de morfina 1 mg/hora y paracetamol 1 gramo tres veces al día en pacientes intubados. En caso de ser necesario en pacientes extubados bolos de fentanilo de 1-2 µg/kg9; a pesar de los avances, estos tumores continúan siendo un desafío para el anestesiólogo y su principal objetivo es mantener al paciente hemodinámicamente estable, siendo esencial un manejo interdisciplinario.

	El paciente luego de tres días en UCI fue llevado a piso, en donde no presentó complicaciones siendo dado de alta en buenas condiciones y controlado posteriormente por consulta externa, evolución favorable.

	CONCLUSIONES

	El protocolo utilizado previo a la cirugía, con transfusión de concentrados globulares, la realización de un abordaje anestésico con intubación orotraqueal, el uso de medidas para disminuir el riesgo de sangrado durante el acto quirúrgico con antifibrinolíticos, hipotensores y cell saver, permitieron la extracción del tumor sin complicaciones, mejorando la condición del paciente, quien es dado de alta con una evolución favorable.
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