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Angiomiolipoma de cavidad nasal.
Reporte de un caso y revision de la literatura

Angiomyolipoma of the nasal cavity. Case report and literature review

Miguel Cancino C', Jorge Castillo A%, Daniel Cantero C'.

RESUMEN

El angiomiolipoma de cavidad nasal es un tumor hamartomatoso extremadamente
infrecuente compuesto por adipocitos maduros, espacios vasculares con escaso tejido
eldstico y la presencia de haces de células musculares lisas maduras. Se manifiesta
principalmente por obstruccion nasal unilateral y epistaxis recurrente. Se presenta el
caso de una paciente de 73 afios con historia crénica de obstruccion nasal y epistaxis
recurrente izquierda asociada a rinorrea y descarga posterior intermitente. La tomogra-
fia computarizada (TC) y resonancia nuclear magnética (RNM) demuestran una lesion
vascular circunscrita en fosa nasal izquierda. La angiografia demostrd irrigacion exclusi-
va de la arteria esfenopalatina izquierda. Se realizo extirpacion de la lesién por abordaje
endonasal endoscdpico previa embolizacion arterial. La revision de la literatura mundial
muestra que es el duodécimo caso de angiomiolipoma de cavidad nasal reportado.
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ABSTRACT

Angiomyolipoma of nasal cavity is an extremely rare hamartoma tumor composed of
mature adipocytes, vascular spaces with lack of elastic tissue, and the presence of bund-
les of mature smooth muscle cells. It manifests itself mainly by unilateral nasal obstruc-
tion and recurrent epistaxis. We present the case of a 73-years-old woman with chronic
history of left-sided nasal obstruction and recurrent epistaxis associated with rhinorrhea
and intermittent post nasal drip. Computed tomography and magnetic resonance ima-
ging demonstrate a vascular lesion inside the left nasal cavity. Angiography showed
irrigation exclusively by the left sphenopalatine artery. Surgical excision was performed
by endoscopic endonasal approach after arterial embolization. World literature review
showed that this is the twelfth reported case of angiomyolipoma of the nasal cavity.
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INTRODUCCION

El angiomiolipoma es una lesion hamartomatosa
compuesta por vasos sanguineos, mdsculo
liso y adipocitos maduros’. Se ve con mayor
frecuencia en los rifiones, ya sea como lesion
solitaria o multiple>*. Casi el 50% de los pacientes
con angiomiolipoma tienen esclerosis tuberosa;
enfermedad hereditaria autosémica dominante
con penetrancia completa, consistente en el
crecimiento de hamartomas y malformaciones
en uno o varios 6rganos®. A su vez, la incidencia
de desarrollar angiomiolipoma en presencia de
esclerosis tuberosa es sobre 80%°7. Después
de la ubicacion renal, el higado es la segunda
localizacién mas frecuente®™. Aunque este tumor
puede ocurrir en sitios extrarrenales, esto es
inusual''. EI compromiso de la cavidad nasal es
extremadamente raro, existiendo sélo once casos
reportados a la fecha.

El tratamiento consiste en la escision quirdrgi-
ca local, no reportandose recurrencias'?.

El objetivo del presente articulo es reportar un
caso de localizacion nasal y revisar la literatura al
respecto.

CASO CLiNICO

Se presenta el caso de un paciente de sexo femenino
de 73 afios con antecedentes médicos de hipertension
arterial, dislipidemia e intolerancia a los hidratos de
carbono. Sin esclerosis tuberosa. Sin antecedentes
quirdrgicos. Sin hdbito tabaquico ni alcohdlico.

Refiere cuadro de 10 afios de evolucion caracterizado
por obstruccion nasal y epistaxis recurrente unilateral
izquierda asociado a rinorrea mucosa ipsilateral y
descarga posterior. Dirigidamente no refiere hiposmia
ni cuadros sinusiticos. Al examen fisico de las fosas
nasales destaca desviacion septal hacia derecha. Se
aprecia en fosa nasal izquierda tumor rojo violaceo
mamelonado inmediatamente posterior al vestibulo
nasal izquierdo que ocupa completamente dicha fosa
nasal y desplaza el tabique hacia contralateral. Sin
rinorrea anterior. Escasa descarga posterior mucosa.
Se realiza tomografia computarizada (TC) (Figura 1)
y resonancia nuclear magnética (RNM) de cavidades
paranasales con gadolinio (Figura 2) que informan
tumor de 4,7 x 2,8 x 3,6 cm que realza intensa y
heterogéneamente con el contraste endovenoso,
comprometiendo solamente la fosa nasal izquierda
desplazando el septum hacia derecha, de aspecto
radiografico no agresivo, sin signos de invasion
regional ni diseminacion perineural. Fue derivada
con resultado de biopsia incisional que informaba
hemangioma capilar. Dado la alta vascularizacion
de la lesion, se decide realizar angiografia cerebral
para definir con detalle la irrigacion de este tumor
vascular. La angiografia confirma la presencia de un
tumor vascular de bajo flujo sélido de morfologia
redondeada y bien vascularizada de 4,5 cm de
didmetro que muestra una opacificacion lenta y
progresiva, sin shunt arterio-venosos ni hipertrofia
de vasos aferentes. Irrigacion dependiente de ramas
distales de la arteria esfenopalatina izquierda, sin
aporte de vasos derechos. El tumor retenia el
contraste en los tiempos tardios, sin dilatacion
patologica de los colectores venosos. La conclusion

Figura 1. Tomografia computarizada de cavidades paranasales: a) corte coronal sin contraste, b) corte coronal con contraste. Se
aprecia realce heterogéneo del contraste y las cavidades paranasales algo desplazadas, pero no ocupadas, ¢) corte axial con contraste.
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Figura 2. Resonancia nuclear magnética con gadolinio de cavidades paranasales. a) Secuencia T1 coronal. Se aprecia realce intenso
y heterogéneo del contraste. b) Secuencia T2 axial. Se aprecia captacion del contraste y mayor caracteristica heterogénea del tumor.

angiografica fue compatible con hemangioma
cavernoso. Se decide realizar reseccion quirdrgica de
lalesién por cirugia endoscdpica previa embolizacion
supraselectiva de ramas de la arteria esfenopalatina
izquierda con microesferas de alcohol polivinilico
de 250-300 uM. Dicho procedimiento se efectia 48
horas antes de la cirugia. Con endoscopio de 0° se
aborda fosa nasal apreciando clara disminucion del
tamafio tumoral producto de la embolizacién. Es
posible observar el plano de clivaje tumoral y ubicar
su pediculo adherido al tercio medio del cornete

Figura 3. Fosa nasal izquierda. Imagen intraoperatoria con
endoscopio de 0°. Disminucion significativa del tamafio
tumoral posembolizacidn arterial. El tumor (Tu) consta de una
porcién vascularizada mas profunda y otra blanquecina hacia
el vestibulo. (Pe) pediculo tumoral en cornete inferior. (PS)
perforacion septal y (CM) cornete medio atréfico secundario
a la compresion tumoral.

inferior izquierdo (Figura 3). Previa bipolarizacion
del pediculo, se secciona con bisturi frio retirando
el espécimen en su totalidad (Figura 4). El sangrado
es minimo. Como hallazgo se observa perforacion
septal en tercio medio alto en zona de apoyo tumoral
(Figura 3).

La biopsia muestra un tumor constituido por
una mezcla de musculo liso, estructuras vasculares
y grasa, con amplio predominio de los dos prime-
ros. El madsculo y el tejido adiposo son de caracter

Figura 4. Espécimen quirdrgico. Nédulo de superficie
abollonada, amarillo grisaceo de 3,5 cm de eje mayor de 12
gramos de peso. Al corte se observa amarillo, grisaceo y
vascularizado.
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maduro. En el componente vascular destacan vasos
de tipo arterial, de paredes gruesas, los que carecen
de elastica o ella se encuentra incompleta y distor-
sionada. Algunos vasos aparecen trombosados. Se
concluye angiomiolipoma trombosado (Figura 5).
Seguimiento a los 14 meses poscirugia de-
muestra ausencia de recidiva a la inspeccion naso-
fibroscopica y paciente clinicamente asintomatica.

DISCUSION

Los angiomiolipomas son tumores benignos
hamartomatosos por lo general derivados del rifdn.
Algunos casos han sido reportados en el higado, el
mediastino, corazon, cordén espermatico, la pared
vaginal, trompa de Falopio, cavidad oral, faringe,
cavidad nasaly piel'. Los angiomiolipomas ubicados
en la cavidad nasal son infrecuentes y se distinguen
clinica e histopatol6gicamente de los ubicados en el
rindn en algunas caracteristicas. En 1999, los autores
Watanabe y Suzuki' propusieron que los tumores
originados en la piel y mucosa de la cavidad nasal
y nasofaringe deberian ser categorizados como
angiomiolipomas mucocutaneos, diferentes a los del
rindn e higado. El angiomiolipoma de cavidad nasal,

a diferencia del renal, incluye solamente células de
musculo liso maduras y es negativo para el antigeno
especifico de melanoma HMB-45 en la tincion
inmunohistoquimica. El angiomiolipoma de cavidad
nasal también tiende a presentarse en personas
mayores, no se asocia a esclerosis tuberosa,
como en este caso, y es de menor tamafio que el
angiomiolipoma renal o hepatico, los que tienden a
ser mayores a 40 mm. Por lo general, los sintomas
y los hallazgos radiolégicos son inespecificos. Los
hamartomas mds comunmente encontrados en
la cavidad nasal y nasofaringe son angiofibromas
y hemangiomas™™. El angioleiomioma es
infrecuente™.  El  diagndstico  definitivo  es
histol6gico'. Las caracteristicas histopatoldgicas de
los casos reportados de angiomiolipoma de cavidad
nasal incluyen vasos de diferente tamafio, células
musculares lisas maduras, y adipocitos maduros.
Desde el punto de vista inmunohistoquimico, son
positivos para SMA (Smooth Muscle Actin) actina
de masculo liso, positivos para la proteina S-100 en
adipocitos y negativos para el antigeno especifico
de melanoma HMB-45 (Human Melanoma Black
45). No se describen mitosis ni necrosis™. Once
casos de angiomiolipoma de cavidad nasal han
sido previamente reportados. La Tabla 1 muestra

Figura 5. Histologia del tumor. a)Tincion con hematoxilina-eosina (4x). Ad: adipocitos; ML: mdsculo liso; Vvt: vaso venoso
trombosado; Vv: vaso venoso y Va: vaso arterial. b)Tincién con orceina (4x): Realce de fibras eldsticas predominantes en vasos
arteriales (*). ¢) Tincion con orceina (10x). Va: vaso arterial. d)Tincion HMB-45 negativo (4x).
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resumidas las caracteristicas clinicas de cada
caso, incluyendo el nuestro. Los pacientes fueron
ocho hombres y cuatro mujeres, con edades de
34 a 88 afios (media 58 afios). Los sintomas
cardinales fueron obstruccion nasal en ocho casos
y epistaxis recurrente en seis casos. Otros sintomas
fueron sensacidon de masa nasal, cuerpo extrafio
rinofaringeo y roncopatia. En nuestro caso, la
paciente ademas de obstruccion nasal y epistaxis,
presentaba rinorrea y descarga posterior.

Respecto a la localizacion en las fosas nasales
en los casos reportados previamente, los tumores
se describen desde el vestibulo hasta la coana, la
mayoria de ellos ocupando gran parte de la cavidad
nasal. Sobre la implantacién, diez fueron pedicu-
lados y 2 sésiles. Sin diferencias en la lateralidad
(seis por fosa nasal). Sobre las comorbilidades,
cinco no presentan patologia, cuatro tienen diabe-
tes mellitus y tres hipertension arterial.

Si bien la literatura sobre el angiomiolipoma
renal muestra que aproximadamente el 80% de
los casos de esclerosis tuberosa lo presentan, y
a su vez, la mitad de pacientes con angiomioli-
pomas renales presentan esclerosis tuberosa''-'¢,
ninguno de los casos de angiomiolipoma de ca-
vidad nasal se relaciona con esclerosis tuberosa.
Por otra parte, todos los casos en cavidad nasal
fueron negativos para la tincion HMB-45; aunque
al primer caso descrito no se le realizé esta prue-
ba'. El tamafio del tumor es variable entre 15 a 40
mm en su eje mayor. El seguimiento fluctuo entre
1y 24 meses, y ningln paciente tuvo evidencia de
recidiva. Previo a nuestro caso, en dos se realizd
angiografia preoperatoria. En uno de ellos, como
la rama tributaria era de la arteria facial, se ligo la
arteria a nivel de la mandibula durante la cirugia'.
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En el otro caso, la rama tributaria provenia de la
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posiblemente por lo insuficiente de la muestra. El
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cion endoscopica con embolizacion arterial pre-
quirdrgica'™. A pesar de ser una lesion altamente
vascularizada, la embolizacion previa parece ser
un procedimiento que asegura una extirpacion sin
riesgos de sangrado. No existen recidivas repor-
tadas a la fecha.

CONCLUSION

El angiomiolipoma de cavidad nasal es un tumor
infrecuente que puede ser dificil de diferenciar
clinica e imagenologicamente por su caracter
inespecifico. A diferencia del angiomiolipoma renal
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