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Introduccion

Las neoplasias nasosinusales presentan
muy baja incidencia, la suma de los tumores
malignos y benignos a este nivel sumarfan un
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Resumen

El angiomiolipoma es una lesién hamartomatosa, habitualmente de localizacién renal
asociado a esclerosis tuberosa. La ubicaciéon nasosinusal es extremadamente infrecuen-
te y se puede presentar con obstruccion nasal y epistaxis. Se presentan dos casos de
angiomiolipoma de cavidad nasal diagnosticados en el Hospital Carlos Van Buren de
Valparaiso. Ambos casos se presentaron como masa nasal unilateral, se estudiaron con
tomografia computada y fueron tratados con biopsia escisional, sin presentar recidi-
vas durante su seguimiento. El anigiomiolipoma estd compuesto por vasos sanguineos,
musculo liso y adipocitos. Existen diferencias entre el angiomiolipoma del rifién versus
el de piel, cavidad oral y nasal (angiomiolipomas mucocutaneos); estos dltimos son
extremadamente infrecuentes, de menor tamano, con presencia de agregados linfoides,
negativos para antigeno especifico de melanoma HMB-45 y sin asociacion a esclerosis
tuberosa. Existen pocos casos reportados en la literatura de esta patologia, por lo que
existe poca evidencia. Clinicamente, se presentan con obstruccién nasal, epistaxis re-
currente, sensacion de masa nasal. El estudio preoperatorio depende de su extension y
puede incluir una tomografia computada y/o angiografia para identificar su irrigacién.
El diagnéstico definitivo es anatomopatoldgico. Si se logra la escision completa, no se
han reportado recidivas, por lo que presenta un excelente prondstico.
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Abstract

Angiomyolipoma is a hamartomatous lesion, usually of a renal location associated with tu-
berous sclerosis. Nasosinusal location is extremely rare and can present with nasal obstruc-
tion and epistaxis. Two cases of angiomyolipoma of the nasal cavity diagnosed at the Carlos
Van Buren Hospital in Valparaiso are presented. Both cases presented as a unilateral nasal
mass, and were studied with computed tomography, and treated with an excisional biopsy,
with no recurrences during follow-up. Anigiomyolipoma is composed of blood vessels, smoo-
th muscle and adipocytes. There are differences between angiomyolipoma of the kidney
versus skin, oral and nasal cavity (mucocutaneous angiomyolipomas). The latter are extre-
mely infrequent, smaller in size, with the presence of lymphoid aggregates, negative for the
HMB-45 specific melanoma antigen and without association with tuberous sclerosis. There
are few cases reported in the literature of this pathology, so there is little evidence. Clini-
cally, they present with nasal obstruction, recurrent epistaxis, sensation of nasal mass. The
preoperative study depends on its extension and may include a computed tomography and/
or angiography to identify its irrigation. The definitive diagnosis is pathological. If complete
excision is achieved, no recurrences have been reported, so it has an excellent prognosis.
Keywords: Angiomyolipoma, nasosinusal, nasal obstruction.

total menor al 3% de los tumores del tracto
aerodigestivo superior'. Dada la inespecificidad
del cuadro clinico de estos tumores se suele
recurrir con frecuencia a pruebas de imagen e
histopatoldgicas para el diagndstico definitivo
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de estas lesiones®. El angiomiolipoma (AML)
corresponde a una lesion hamartomatosa in-
usual cuya incidencia global bordea el 0,3% de
la poblacién®. Su composicién consta de vasos
sanguineos de diferente tamafo, musculo liso
y adipocitos, tal como lo indica su nombre*.
Su aparicion en un 90% de los casos es espo-
radica, pero en un 10% podria presentarse de
manera hereditaria, apareciendo estos dltimos
asociados a pacientes con esclerosis tuberosa,
desorden autosémico-dominante con predis-
posicién a formar tumores hamartomatosos
en distintas localizaciones®. Dentro de dichas
localizaciones, las mds frecuentes son la renal
y hepatica, siendo otras localizaciones, tales
como la nasal, extremadamente infrecuentes.
De estos ultimos, existen menos de 20 casos
reportados en la literatura®. La presentacion
clinica es similar a otras masas nasales uni-
laterales, por lo que el estudio histoldgico e
inmunohistoquimico es fundamental para el
diagnoéstico’. El manejo habitual es la biopsia
escisional, no existiendo reportes de recidiva
en la literatura’.

Presentamos 2 casos de angiomiolipoma
nasal diagnosticados en el Hospital Carlos
Van Buren de Valparaiso, Chile. En ambos
casos se obtuvo consentimiento informado
para reporte de casos clinicos aprobado por
el comité ético cientifico del Servicio de Salud
Valparaiso-San Antonio.

Caso Clinico 1

Paciente de sexo femenino de 70 afios, con
antecedentes de hipotiroidismo y dislipidemia.
Consult6 por cuadro de 10 anos de evolucion
caracterizado por obstruccion nasal izquierda
permanente que aumenté en los dltimos dos
anos, sin otros sintomas nasosinusales. Al exa-
men fisico se observé una lesién exofitica en
vestibulo nasal izquierdo de 1,0 cmx 1,5 cm de
didmetro, de base pediculada, color violdceo y
aspecto vascularizado, de superficie lisa y blan-
da ala traccién, que nacia de la mucosa del ala
nasal. El resto del examen fisico no presentaba
alteraciones. Se realiz6 nasofibroscopia, obje-
tivandose la lesién anterior al cornete inferior,
sin extension al resto de la cavidad nasal. Se
realiz6 biopsia escisional, aprecidndose lesién
violdcea vascularizada con amplia base de im-
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plantacién a nivel de cartilago alar. El estudio
histolégico e inmunohistoquimico diferido
inform¢é un angiomiolipoma nasal, con tincién
HMB45 negativa. Durante 4 meses de segui-
miento sin evidencias de recidiva tumoral.

Caso Clinico 2

Paciente de sexo masculino de 84 afios,
asmatico. Consulté por cuadro de un afio de
evolucién de obstruccién nasal progresiva
en fosa nasal izquierda, asociado a descarga
posterior. Al examen fisico se observ6 un tu-
mor exofitico rojo violdceo que ocupa todo el
vestibulo nasal izquierdo. A la nasofibroscopia
se observo este tumor pediculado, algo friable,
que nace de cornete inferior y que contacta
septo sin infiltrarlo (Figura 1).

Se solicité una tomografia computada de
cavidades paranasales con contraste donde
se observa una imagen nodular que oblitera
region vestibular, de 24 mm x 12 mm, con
vascularizacion heterogénea dependiente del
cornete inferior, sin invasion al resto de la ca-
vidad nasal. Sin signos de remodelacion dsea.
Se realiz6 biopsia escisional con técnica fria,
resecando completamente el tumor desde su
base de implantacion. La biopsia rapida infor-
mo un poélipo nasal angiomatoso, sin lesiones
en base de implantacién. La biopsia diferida
informd un angiomiolipoma nasal (Figura 2).
Alano y dos meses de seguimiento se encuentra
sin sintomatologia ni evidencias de recidiva.

Discusion

El angiomiolipoma corresponde a una
lesion neoplésica benigna, que en la mayoria
de los casos se origina a nivel renal, pudiendo
estar en menor frecuencia en otras locali-
zaciones, tales como higado, mediastino,
corazén, pared vaginal, cordon espermadtico,
trompas de Falopio, cavidad nasal, faringe y
piel®. Dentro de las localizaciones inusuales
del angiomiolipoma, la mas documentada es
la ubicacidn en cavidad nasal®. En estos casos,
los AML nasales se presentan con mayor fre-
cuencia en el sexo masculino con una relacién
de hasta 3:1 con rangos de edad que van entre
los 34-88 anos’.
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Figura 1. Nasofibroscopia de cavidad nasal izquierda que
evidencia lesién exofitica violdcea que nace de la mucosa
(caso clinico n° 2).

Figura 2. Corte histologico de lesion nasal biopsiada. A: Te-
jido adiposo. B: Vasos sanguineos arteriolares con fenémeno
de extension de musculatura lisa. C: Musculo liso.

El primer caso reportado data de 1988, con
un paciente de 52 afios en Arabia Saudita que
consulté por un cuadro de un afio de evolucién
de obstruccién nasal derecha y epistaxis recu-
rrente'’. Desde entonces, solo se han descrito
menos de veinte casos mas hasta la fecha; en
nuestro pais solo existe un caso reportado.
Cuando se analiza la localizacion nasal, los
AML se han descrito en diversas ubicaciones,
como pared lateral, techo nasal, vestibulo na-
sal, pliegue nasolabial, cavidad nasal, coanal y
a nivel del meato inferior’.

La presentacion clinica més frecuente de los
AML nasales es obstruccion nasal y epistaxis
recurrente, siendo otros sintomas también
encontrados como sensacién de masa nasal,
cuerpo extrano rinofaringeo y roncopatia vy,
finalmente, pudiese encontrarse también como
un hallazgo imagenoldgico''. El diagndstico
definitivo de esta lesién es anatomopatold-
gico’. Los angiomiolipomas de la piel y de la
cavidad nasal se componen cominmente de
vasos sanguineos de varios tamafos, células
musculares lisas, células grasas y tienen varias
diferencias con los angiomiolipomas renales
y hepdticos*. Una de las diferencias anato-
mopatoldgicas mds importantes es que estdn
formados s6lo por células musculares lisas
maduras y el marcador HMB45 es negativo.
Ademds, en estos tumores existen agregados
linfociticos que son raros de encontrar en los
AML renales y hepéticos®. Estas caracteristicas
que los diferencian de los hepaticos y renales
son idénticas a las de los encontrados en la
cavidad oral y en la faringe, lo que ha llevado
a denominarlos angiomiolipomas mucocuta-
neos, término acuiiado por Watanabe y Suzuki.
Dentro de las caracteristicas distintivas de los
angiomiolipomas mucocutdneos, destaca la
no asociacién con esclerosis tuberosa y la pre-
sentacion casi exclusiva en adultos mayores.
También destaca el tamafio, donde los AML
mucocutdneos presentan dimensiones que
en promedio son menores a 40 mm, versus
los renales y hepdticos que por lo general son
de mayor tamaiio, superando los 40-45 mm*.

Otra forma en la que han sido clasificados
estos tumores es en la categoria de tumores de
células epiteloides perivasculares (PEComas en
literatura inglesa), que incluye diversas lesiones
cuyo sello es ser tumores mesenquiméticos
con presencia de las células epiteloides peri-
vasculares, agrupando los angiomiolipomas,
linfangioleiomiomatosis, tumor de células
claras del pulmén, tumor miomelanocitico
de células claras, entre otros®. Los PEComas
presentan citoplasmas granulares eosinéfilos
claros a pélidos y un nucleo central redondea-
do/ovalado con nucléolo discreto y la presencia
de marcadores inmunohistoquimicos melano-
citicos y mioides'.

Pese a lo anterior, a nivel histolégico, exis-
ten ciertas caracteristicas propias de los AML
mucocutdneos que los diferencian dentro del
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grupo de los PEComas, tales como la ausencia
de células epiteloides de musculo liso, con
la presencia exclusiva de células musculares
maduras, ademads de la presencia de agregados
linfoides. A nivel de tincidn, demuestran ser
negativos para el antigeno especifico de me-
lanoma HMB-45, positivos para SMA actina
de musculo liso y positivos para las proteinas
S100 a nivel de adipocitos®”*!>!3,

En cuanto al estudio complementario de
estas lesiones, la imagenologia puede ayudar a
evaluar la ubicacién de la lesion y determinar
el compromiso dseo, siendo la tomografia
computada el estudio mds comunmente
utilizado®. En ocasiones se puede requerir el
estudio preoperatorio con angiografia y even-
tual embolizacién para disminuir el riesgo
de sangrado, aunque no existen reportes de
sangrado excesivo en estos pacientes*. Como
diagndstico diferencial a nivel clinico, debiese
considerarse toda masa nasal unilateral, tales
como pélipos, papilomas y angiofibromas
nasales, entre otros. A nivel anatomopatold-
gico, el principal diagnéstico diferencial es
el angiomioma’. Respecto al tratamiento y
seguimiento, no se han reportado recidivas ni
metdstasis tras la escisiéon tumoral completa,
por lo que este sigue siendo el manejo de elec-
cién para este tipo de tumor.

Conclusion

El angiomiolipoma nasal es una lesién tu-
moral hamartomatosa altamente infrecuente,
existiendo menos de 20 casos reportados en
la literatura. Su presentacién clinica es simi-
lar a otras masas nasosinusales, por lo que
el estudio imagenoldgico es importante para
su diagndstico diferencial y evaluar su exten-
sién. El diagnéstico definitivo es histoldgico
e inmunohistoquimico. El tratamiento de
eleccién es la biopsia escisional, no existiendo
casos de recidiva reportados en la literatura. A
diferencia del angiomiolipoma renal y hepa-
tico, la ubicacién nasal no presenta relacién
con esclerosis tuberosa. Un alto indice de
sospecha es necesario para diagnosticar este
tipo de tumores.
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