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RESUMEN

Los angiofibromas son tumores benignos muy vasculariza-
dos y poco frecuentes, siendo la localización nasofaríngea 
la mas frecuente de ellas. Los angiofibromas extranasofa-
ringeos (AEN) son extremadamente raros; y dentro de este 
grupo, los localizados a nivel de la hipofaringe son muy es-
casos, sólo se han encontrado 5 casos publicados hasta la 
fecha.

Se presenta el caso de un varón de 21 años con neurofibro-
matosis tipo 1, con clínica de disfagia y disfonía intermitente 
de 3-4 meses de evolución. A la exploración se observa una 
masa rosada, pediculada al tercio inferior del pilar posterior 
izquierdo de la faringe. Se lleva a cabo se exéresis siendo su 
estudio anatomopatológico compatible con un angiofibro-
ma. Es destacable que nos encontramos ante el primer caso 
publicado de un paciente con un AEN situado sobre el pilar 
posterior de la faringe y con neurofibromatosis tipo 1.

Palabras clave: Angiofibroma, Hipofaringe, Neurofibroma-
tosis 1.

ABSTRACT

Angiofibromas are highly vascularised and infrequent benign 
tumours. Most angiofibromas originate in the lateral wall of 
nasopharynx; however, the occurrence of extranasopharyn-
geal (ENA) is extremely rare, even more rare are those located 
at the hypopharynx. Only five cases of hypopharynx angiofi-
bromas have been reported to date.

A 21 year-old man with Neurofibromatosis type 1 (NF 1) pre-
sented with complaints of dysphagia and intermittent dys-
phonia for 3 - 4 months. Endoscopic evaluation showed a 
pink polypoid mass arising from left palatopharyngeal arch. 
The tumour resection was made by a transoral approach. 
The histopathologic study was compatible with angiofibro-
ma.

Probably, this young man is the first published case with 
Neurofibromatosis type 1 and extranasopharyngeal angio-
fibroma located in the posterior pharyngeal pillar.

Keywords (Mesh): Angiofibroma, Hypopharynx, Neurofi-
bromatosis 1.

INTRODUCCIÓN

Los angiofibromas son tumores benignos altamente vas-
cularizados, no encapsulados. Son poco frecuentes, supo-
nen entre un 0,05-0,5 % de todos los tumores de cabeza 
y cuello1,2,3.

Histológicamente presentan un estroma fibroso con 
abundante tejido vascular. En la parte central de la lesión, 
el tejido vascular está constituido por una única capa de 
células endoteliales que generalmente, carecen o presen-
tan de manera esporádica, células de musculatura lisa. 
Razón por la cual la tumoración tiene escasa capacidad 
de vasoconstricción, siendo característica su tendencia al 
sangrado cuantioso y difícil de controlar1,5. El criterio his-
tológico más importante en el diagnóstico diferencial de 
los angiofibromas con otros tumores vasculares es la fi-
brosis estromal densa1. En nuestro caso, el tumor además 
presentaba células “ganglion-like”, receptores de estróge-
nos y receptores de progesterona (RE y RP +); hallazgos 
compatibles con el diagnóstico6.

El Angiofibroma Nasofaríngeo Juvenil (ANJ) es amplia-
mente conocido por los especialistas en ORL. Suele pro-
ducirse en varones jóvenes de entre 7-21 años, con un 
pico máximo entre los 7 y los 187. Su incidencia varía entre 
1:6000 y 1:55.0005.

El ANJ es la presentación mas habitual de los angiofibro-
mas. Clásicamente se pensaba que procedían de la pared 
posterolateral de la cavidad nasal, en el margen superior 
del agujero esfenopalatino y la zona posterior del cornete 
medio, aunque actualmente está en discusión. Algunos 
investigadores afirman que el origen del tumor estaría 
en un nido fibrovascular de la parte posterior de la cavi-
dad nasal, cerca del agujero esfenopalatino; otros que se 
debe a una malformación vascular derivada de una re-
gresión incompleta de la arteria primitiva del primer arco 
branquial y otros que se origina en el tejido del margen 
anterior del atlas en la superficie inferior del hueso esfe-
noides, zona que denominaron barrera fibrocartilaginosa 
o “fascia basal” por no contener cartílago. La teoría de la 
dependencia hormonal se ve sustentada por presentarse 
casi exclusivamente en varones entre 7-21 años, aunque 
el factor hormonal y genético de la enfermedad todavía 
está siendo discutido2,7,8.
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A la exploración mediante endoscopia se visualizan como 
lesiones redondeadas de coloración rosada o azulada, en 
TAC (Tomografía Axial Computarizada) captan contraste de 
forma homogénea e intensa visualizándose con frecuencia 
el signo de Holman-Miller (abultamiento anterior de la pa-
red posterior del maxilar) y una dilatación del agujero esfe-
nopalatino1.

Existe la posibilidad, aunque extremadamente rara, de que 
los angiofibromas pueden originarse y estar localizados en 
otras áreas de la mucosa de las vías respiratorias altas. Son 
conocidos como Angiofibromas Extranasofaríngeos (AEN) y 
aunque histológicamente no existen diferencias, el aspecto 
clínico varía significativamente1. Los ANJ se dan casi exclusi-
vamente en pacientes varones y adolescentes, pero los AEN 
se ven en una relación 2,13:1 hombres/mujeres y en todas 
las edades1. El hecho de que la prevalencia, genero, edad, 
lugar de afectación, la clínica y la TAC sean diferentes; ha 
llevado a que algunos autores clasifiquen los AEN como una 
enfermedad diferente a los ANJ9. El tiempo estimado para el 
diagnostico desde los primeros síntomas en los ANJ es de 
uno a dos años, en cambio para los AEN es de varios meses1.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Varón de 21 años que acude a consulta por disfagia y dis-
fonía intermitente de unos 3-4 meses de evolución, que se 
acompañan de sensación de cuerpo extraño faringolarin-
geo. Como antecedentes personales de interés el paciente 
padece de Neurofibromatosis tipo 1 (que también la pade-
cen su madre, tío y abuelo maternos) y Trastorno por Déficit 
de Atención e Hiperreactividad (TDAH) en tratamiento con 
metilfenidato. Presenta manchas café con leche, neurofi-
bromas múltiples y nódulos de Lisch. El paciente acude a 
revisiones periódicas con Neurología para controlar la evo-
lución de su enfermedad, realizándose RMN (Resonancia 
Magnética Nuclear) de cráneo frecuentemente; en las que 
se visualizan: “lesiones hiperintensas inespecíficas sin ede-
ma ni efecto masa de aspecto seudonodular, compatibles 
con hamartomas que pudieran estar en contexto de su neu-
rofibromatosis de base”.

En la exploración con fibroendoscopia flexible se objetiva 
una lesión redondeada y excrecente, pedunculada y mó-
vil, de coloración rosada, y con implantación a nivel de pa-
red lateral de hipofaringe izquierda que impide la correcta 
visualización de la laringe.

Se solicita TAC (Imagen 1 y 2) donde se confirma la pre-
sencia de una lesión localizada a nivel de hipofaringe con 
implantación posterolateral izquierda, ocupando parcial-
mente el receso piriforme ipsilateral. De márgenes bien 
definidos, con una morfología ovalada y con unas medi-
das de 3.9 × 2.1 cm de eje craneocaudal y de 3.1 cm en 
el eje transversal, de densidad homogénea, escasa capta-
ción del contraste y no muestra claros signos de agresivi-
dad.

Se decide la exéresis quirúrgica de la tumoración a través 
de la orofaringe empleando un abrebocas Davis Boyle 
(Imagen 3). Se localiza el pedículo de la sesión que provie-
ne del 1/3 inferior del pilar faríngeo posterior izquierdo, se 
liga y cauteriza (Imagen 4), pudiéndose extraer la lesión 
en su totalidad en un solo bloque (Imagen 5).

El estudio anatomopatológico informa de “lesión ovoidea 
de 5 × 3.8 × 2.9 cm, de superficie lisa y de coloración ama-
rillenta brillante con zonas translúcidas que presenta un 
pedículo de 0.3 cm; compatible con angiofibroma”.

Se revisan las imágenes de RMNs realizadas con anterio-
ridad para el control evolutivo de su patología central. Se 
constata que ya existía dicha lesión en RMNs previas, aun-
que de menor tamaño que en el momento del diagnósti-
co (Imagen 6 y 7).

El paciente acude a revisiones periódicas sin objetivarse 
recidiva del tumor después de tres años desde la cirugía.

DISCUSIÓN Y COMENTARIOS

Los Angiomas Extranasofaringeos son muy poco frecuen-
tes. El origen de estos tumores a nivel de la mucosa de la 
vía respiratoria superior puede ser variado: tabique nasal, 

Imagen 1. Corte sagital y coronal del TAC, donde se visualiza el tumor en hipofaringe.
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seno maxilar o etmoidal, cornete medio o inferior, cavidad 
oral, amígdalas, laringe, hipofaringe, saco lagrimal, espacio 
parafaringeo, etc2,10.

Puesto que el área habitualmente mas afectada es el sep-
tum, el síntoma principal que suelen presentar los pacientes 
es la epistaxis 25,8% y la obstrucción nasal 9,8%. En los an-
giofibromas extranasofaringeos de la hipofaringe es común 
que aparezca la disfagia, síntoma que presentan el 3,4% de 
todos los angiofibromas extranasofaringeos1. En una revi-
sión sistemática publicada en 2018 se recopilaron 174 casos 
publicados de AEN, de los cuales un 66.1% eran hombres 
frente a 31.0% de mujeres. La mayoría de los pacientes pre-
sentaron una lesión en el tabique nasal (22.4%), el resto de 
áreas menos involucradas en orden decreciente fueron: seno 
maxilar (13.2%), cornete inferior (11.5%), etmoides (7.5%), 
cavidad nasal (6.9%), orofaringe (5,2%), cavidad oral (5,2%), 
seno esfenoidal (4%) y otros sitios (24,1%). También se inclu-
yeron casos aislados de pacientes con lesión en la comisu-
ra anterior y espacio subglótico, laringe, epiglotis, esófago, 
región interaritenoidea, pared posterior de la orofaringe e 
hipofaringe, y espacio retrofaríngeo1. En la fecha en la que se 
realizó la búsqueda para esta revisión sistemica1 (diciembre 
de 2015) sólo se encontraron 3 casos de angiofibroma ex-
tranasofaringeo ubicados en la hipofaringe: pared posterior 
de hipofaringe, pared lateral del seno piriforme derecho y 
pared posterolateral de hipofaringe izquierda.

Se amplía la búsqueda para localizar nuevas publicaciones 
de AEN en hipofaringe tras la revisión de Windfuhr, J P & 
Vent, J1, hallándose dos casos más: uno pediculado a vallé-
cula derecha11 y otro en la pared posterolateral de la hipo-
faringe derecha4.

La mayoría de los tumores hipofaríngeos suelen ser carci-
nomas de células escamosas, se visualizan habitualmente 

como lesiones exofíticas, ulceradas o infiltrantes de su-
perficie irregular, coloración rojo oscuro y rara vez pedi-
culadas. Sin embargo, los tumores benignos de la hipo-
faringe aunque son muy poco frecuentes, si suelen ser 
pediculados. Los mas habituales son el fibrolipoma y el 
leiomioma3. La mayoría de los AEN se diagnostican en un 
inicio como un pólipo u otra tumoración benigna, aunque 
el diagnostico definitivo se consige mediante el estudio 
anatomopatológico12.

La neurofibromatisis tipo 1 (NF1), también conocida como 
enfermedad de Von Recklinghausen o subtipo periférico, 
forma parte de los trastornos neurocutáneos. Son enfer-
medades que presentan alteraciones de las estructuras 
de origen ectodérmico (piel y sistema nervioso principal-
mente). Constituye el 85% de todos los casos de neuro-
fibromatosis. Con una prevalencia de aproximadamente 
1/3.000 personas. De herencia autosómica dominante, 
aunque con gran variabilidad fenotípica. El 30-50% de los 
casos son nuevas mutaciones o esporádicos. La manifes-
tación cutánea mas importante son las manchas café con 
leche (predominantes en axilas, ingles y cuello) y los neu-
rofibromas subdérmicos (pueden aparecer en cualquier 
parte del cuerpo). Los nódulos de Lisch son hamartomas 
pigmentados en el iris, específicos de la NF113. En la revi-
sión realizada no parece que los angiofibromas sean le-
siones características o frecuentes en pacientes con NF1, 
así que suponemos que esta relación en nuestro caso es 
circunstancial.

CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

El diagnóstico de los angiofibromas debe hacerse me-
diante pruebas de imagen, TAC o Resonancia Magnética 
Nuclear (RMN) con contraste IV. Los AFJ son fácilmente 
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Imagen 2. Cortes axiales del TAC.
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identificables pues tienen una captación intensa y homo-
génea del contraste; sin embargo, puede ser mas difícil para 
los AEN puesto que en la mayoría la captación del contraste 
es menor y no homogénea, lo que confirma un comporta-

miento menos vascular en éstos1,8,14. Por lo tanto, la falta 
de hipervascularidad en las pruebas de imagen no exclu-
yen el diagnóstico de AEN15.

Debe evitarse en la medida de lo posible la realización de 
biopsias, sobre todo en los ANJ ya que, por sus caracte-
rísticas histológicas descritas anteriormente, el riesgo de 
sangrado profuso es muy elevado. Además, en caso de to-
mar biopsia, debería de hacerse de forma profunda pues-
to que la histología típica del angiofibroma sólo se ve en 
profundidad en la masa y una biopsia superficial podría 
ser engañosa1. En cambio, en los AEN, el sangrado masivo 
durante la biopsia no ocurre en el 75% de los casos (su 
vascularización es menor12).

Los angiofibromas nasofaríngeos parecen tener un peor 
pronóstico que los angiofibromas extranasofaringeos; la 
peor exposición y resección quirúrgica de los primeros 
pueden influir en sus peores resultados y recurrencias3,10.

En los ANJ la embolización preoperatoria de tumores y la 
donación de sangre autógena preoperatoria, son herra-
mientas que ayudan al control hemostático y a prevenir 
complicaciones asociadas con hemorragias intraopera-
torias significativas1. La embolización en el caso de los 
ENA es mas selectiva, y se realiza sólo en algunos casos 
dependiendo de la ubicación del tumor y la irrigación del 
mismo12.

El tratamiento de elección de los angiofibromas es la re-
sección quirúrgica siempre que sea posible, dejando re-
servada la radioterapia para los tumores no resecables, 
tumores recurrentes ó con extensión intracraneal; y ra-

Imagen 4. Caustia de pedículo tumoral tras su ligadura.

Imagen 3. A la izquierda exposición espontánea del tumor y a la derecha tumor expuesto traccionando de su pedículo con pinza de 
Foerster.



125

ramente ha sido usada para AEN11. De hecho, dada la baja 
tasa de recurrencia de los AEN, algunos autores afirman que 
la eliminación quirúrgica excesiva cuando el tumor está en 
una situación peligrosa ó inaccesible, puede no ser nece-
saria12. La radioterapia tiene una tasa de control local de 
regresión de síntomas del 80-85%, comparable con los pro-
cedimientos quirúrgicos1. Se recomienda una dosis total de 
irradiación de 30-35 Gy, que puede incrementarse a 40-45 
Gy en lesiones extensas1.

La recurrencia de los ANJ es elevada, de aproximadamen-
te el 25% de los casos; sin embargo, en el caso de los AEN, 
la tasa de recidiva es mucho menor, de aproximamente un 
2.3%1.

Aunque existen pocos casos publicados, parece frecuente 
que los angiofibromas extranasofaringeos de la hipofarin-

ge se muestren como lesiones redondeadas y pedicula-
das, lo que facilita en muchos casos su exéresis completa 
y podría ser una de las causas que favoreciera su escasa 
recurrencia.
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Imagen 7. A la izquierda corte coronal y a la derecha sagital de la RMN realizada cuando el paciente tenía 20 años. Se visualiza la 
tumoración en la hipofaringe.
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