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RESUMEN

El estesioneuroblastoma es un tumor embrionario, originado en la mucosa olfatoria.
Representa del 2 al 4 % de los tumores malignos de las areas nasosinusales. Puede
aparecer a cualquier edad, este tumor tiene baja malignidad y se tiene una supervivencia
a los 10 afios de 60 a 75%. Se presentan tres casos manejados en el Instituto Nacional
de Cancerologia en Bogota, Colombia. Rev.cienc.biomed. 2010, 1(1): 96-
101.
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SUMMARY

Esthesioneuroblastoma is an embrionaria tumor which is originated in the nasal mocous.
It represents from 2 to 4% of the malignant tumors in the asosinusales areas. It can
appear at any age, its malignancy grade is low and at ages of ten there is a survival rate
of 60 to 75%. There are three cases which are being managed in the Instituto Nacional
de Cancerologia in Bogota, Colombia.
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INTRODUCCION

El estesioneuroblatoma fue descrito por
primera vez por Berger L, en 1924. Esta
lesidon ha tenido varias denominaciones que
variaron de estesioneurocitoma olfatorio,
estesioneuroblastoma y neuroblastoma
intranasal. Es un tumor que se origina del
neuroepitelio olfatorio y su incidencia es
del 3% de los tumores nasales. Es de rara
aparicion y con recurrencias tardias. Aunque
se encuentran en la literatura casos de
pacientes con sobrevida mayor a 20 afios
pero también casos con sobrevida de pocos
meses (1,2,3).

CASOS CLINICOS

CASO 1

Paciente de 60 afios casada 10 hijos ama de
casa residente en Acacias (Meta) , con cuadro
clinico de epistaxis de varios afios de evolucion,
se realizo TAC y RMN (Fotografias 1, 2, 3) que
revelaron lesidon etmoidal que infiltra piso de
orbita. Se reseca lesion tumoral cuyo reporte
de patologia reveld estesioneuroblastoma
de fosa nasal con diferenciacion escamosa,
enolasa, sinaptofisina y S-100 positivos,
CD 10, HMB45, Melan A negativos, EMA
focalmente positivos, CK7, AE1AE3, CK20, CD99
Negativos. (Microfotografias 4,5,6,7,8).

CASO 2

Masculino de 38 afios con cuadro clinico de
varios meses de evolucién caracterizado por
anosmia y epistaxis. No tenia antecedentes de
importancia. Se realizdé TAC y RMN que reveld
ocupacion de senos etmoidales derecho e
izquierdo, con invasién a fosa craneal anterior.
Se realizé manejo neuroquirirgico mediante
abordaje subfronto basal no ha presentado
recidiva clinica ni radioldgica.

CASO 3

Femenina de 36 afios, cuadro clinico de
epistaxis, de 6 meses de evolucion se realiza
TAC y RMN que evidencia lesion de ocupacion
etmoidal con invasion a fosa craneal anterior.
Se decide llevar a cirugia, se realiza reseccion
parcial de tumor, cuyo diagndstico patoldgico
fue compatible con estesioneuroblastoma.
Evolucién satisfactoria. Cuatro meses después
es reintervenida para realizar retiro de residuo
tumoral, mediante abordaje subfrontal basal.

La paciente presenta en el postoperatorio
meningitis bacteriana y fallece.

DISCUSION

El estesioneuroblastoma hace parte del grupo
de tumores llamado neuroectodérmicos. (4)
Ademas del estesioneuroblastoma, este grupo
incluye al pineoblastoma, neuroblastoma,
ganglioglioma, ependimoblastoma, espongio-
blastoma polar y el retinoblastoma. (5).
Este grupo tumoral define aquellas lesiones
tumorales que comparten caracteristicas
neurohistolégicas en comun, que sugieren
un mismo origen a partir de células
neuroectodérmicas No sorprende que estos
tumores sean similares al ser originadas a
partir de progenitores comunes. El término
“blastoma “ o tumor embrionario, designha
a tumores de células pequefias, eosinofilas,
con algunas células indiferenciadas, y con
patrones citoarquitecténicos especificos.

Estos tumores exhiben heterogeneidad inter-
tumoral e intratumoral. La comparacién de
los rasgos histoldgicos de estas lesiones con
las fases embrionarias del desarrollo forma,
la base para su clasificacion como tumor
neuroectodérmico primitivo (PNET) (5). Los
estesioneuroblastomas se originan de las
células bipolares del epitelio olfatorio, cerca
a la lamina cribiforme, en la parte alta de la
nasofaringe. Microscépicamente estaslesiones
muestran una diferenciacion celular epitelial y
neuronal. (3, 8). Macroscépicamente es una
masa polipoide.

Existen dos picos de presentacion de estas
lesiones. El primero se presenta durante la
adolescencia y el segundo en la cuarta y
quinta década de la vida. La presentacion en
los extremos de la vida es rara pero ya ha
sido descrita (6,7,8,9,11,10).

A la consulta de otorrinolaringologia es donde
inicialmente acuden estos pacientes, ya que
los sintomas iniciales suelen ser de obstruccion
nasal o epistaxis. (9,10,11). Al momento de
la presentacidn se puede encontrar proptosis
u obstruccion de los senos nasales (3). El
tiempo desde el inicio de los sintomas hasta
el diagndstico del tumor varia entre meses
hasta varios afios. El estesioneuroblastoma es
una lesion tumoral que tiende a ser maligna




en el 10% de los casos (12,13,14,15) y la
presencia de infiltracion a ganglios linfaticos
se encuentra en el 48% de las ocasiones(16).
La presencia de infiltraciéon intracraneal vy
meningea es del 6% y es un indicador de
mal pronodstico. Estas tumoraciones pueden
invadir el seno cavernoso y presentar paralisis
de los nervios craneales (16).

El estesioneuroblastoma no presenta un
patron definido, en los estudios de imagenes
diagnosticas. Se debe sospechar al observar
una lesién del tercio superior de la fosa nasal,
que cause remodelacion de las estructuras
Oseas adyacentes. Se suele observar la lesién
delimitada por debajo de la lamina cribiforme.
En la tomografia se observa un tumor negro
intenso y brillante que causa remodelacion
O0sea adyacente. La resonancia muestra una
lesion hiperintensa en el T2. e isointensa en el
T1.que esinvasora. La resonancia magnética
es el estudio de eleccién para definir y valorar
la extension intracraneana (16).

Kadish (11) fue el primero en proponer
una tabla para estadificar estas lesiones.
Morita (18) se baso en ese modelo, realizd
modificaciones y precisé sobre la extension
anatémica de la lesién por fuera de la cavidad
nasal. Tabla No. 1.

En 1992 se presentd la serie de casos de la
universidad UCLA (8), donde se cred una
nueva clasificacién que junto con la de Kadish
son las mas usadas. Tabla No. 2.

En 1982 Hyams propuso (14) una clasificacion
histologica de estas lesiones donde, estable-
ciéndose engrados 1 a4. El 1y 2 de bajo grado
y el 3 y 4 de alto grado de comportamiento
mas maligno. Tabla No. 3.

Los factores de mal prondstico incluyen altos
estadios en las clasificaciones de Hyam,
Kadish y Dulguerov, el sexo femenino y la edad
mayor a 50 afios. La presencia de recidivas
también se considera como indicaciéon de mal
prondstico (19).

El manejo o6ptimo de estas lesiones aun
no es conocido, ya que las series grandes
de estesioneuroblastoma manejados en
un solo hospital no superan los 50 casos.
La cirugia es el método terapéutico mas
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utilizado para el manejo (20). Usualmente
la cirugia es combinada con quimioterapia y
con radioterapia. Cuando existe infiltracién
leptomeningea o hay extensién intracraneana,
se recomiendan los abordajes combinados:
transcranial con transfacial o transnasal. El
método quirdrgico de eleccién, es el abordaje
bifrontal basal, que ayuda a presentar una
exposicion amplia de la zona de infiltracién
cerebral con un adecuado corredor quirdrgico
para la reseccion tumoral (3,10,20). La terapia
adyuvante con el cual la cirugia ha logrado
mejorar el prondstico es la radioterapia (20).

A 10 afios, la media de sobrevivencia es
del 46.4% y Dulguerov (8) mostré que la
sobrevivencia dependedelaopcionterapéutica
empleada. Con solo cirugia se estima del 48%
y cuando se combina con radioterapia, se
esperaincremento al 65% (20). Enlos casosde
solo manejo con radioterapia la sobrevivencia
es del 37% (20). Se ha postulado que la
quimioterapia no aumenta la sobrevida en los
adultos, pero es recomendada en poblacién
pediatrica (20,21).

TABLA No.1

Clasificacion de Kadish modificada
Tumor limitado a fosa nasal
Tumor que se extiende a los senos
paranasales
Tumor que se extiende mas alla de
la fosa nasal y/o senos
paranaslaes que incluye zonas
como la 6rbita, base de craneo,
intracraneal o a la lamina
cribiforme
Tumor con metastasis a ganglios
cervicales linfaticos o a distancia

Grado A
Grado B

Grado C

Grado D

TABLA No.2
Clasificacion de Dulguerov y Calcaterra

T1 Tumor que afecta a la cavidad
nasal y /o senos paranasales
(excluyendo esfenoides),
respetando las celdas etmoidales
mas craneales

T2 Afecta a la cavidad nasal y /o
senos paranasales (incluyendo
esfenoides) con extension o
erosion de la lamina cribiforme

T3 Tumor que se extiende a la orbita
o protruye en la fosa craneal
anterior

T4 Tumor que afecta al cerebro
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G.’ad°, . Grado 1 Grado 2 Grado 3 Grado 4

Histologico

LA L Presente Presente +/- +/-

Lobar

A‘_:t“"_dad Ausente Presente Prominente Marcada

Mitotica

Pleomorfismo Ausente Moderado Prominente Marcada

Nuclear

Rosetas Homer-Wright Homer-Wright Flexner +/- Ausentes

+/- +/-

Necrosis Ausente Ausente Ocasional Comun

Arquitectura

Lobar Presente Presente +/ +/
CONCLUSIONES

El estesioneuroblastoma es un tumor
infrecuente, afecta a ambos sexos por igual.
Los esquemas de tratamiento sugeridos son
reseccion quirdrgica y radioterapia. La técnica
quirdrgica con abordaje subfrontalbasal es
recomendada. El manejo multidisciplinar con
otorrinolaringologia y cirugia maxilomaxial,
son buenas sugerencias.
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TAC de craneo. Cortes
coronales donde se evidencia
solucion de continuidad entre
el piso de la fosa anterior, los
senos etmoidales y la pared
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FIG. 2. AYB

RMN de cerebro. Cortes donde
se observa lesion tumoral

que se extiende desde la

fosa anterior con destruccion
la lamina cribosa del lado
izquierdo, comprometiendo

la pared medial de la 6rbita y
ocupando la cavidad nasal con
desviacion del septum hacia la
derecha.
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FIG.3 AYB
RMN Cortes coronales donde se evidencia ocupacion de senos etmoidales
y cavidad nasal del lado izquierdo.
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FIG. 6

Los estudios de inmunohistoquimica muestran
positividad de la células para sinaptofisina

FIG. 4
Se observa un tumor constituido por Iébulos separados
por bandas de tejido fibroconectivo
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FIG. 5
Lesion neoplasica de tipo embrionario con patrén
lobular, limitado por bandas de tejido fibrovascular. Las
células presentan monotonia morfoldgica, con nucleos ‘ y
redondos a ovales, de cromatina fina y nucléolos poco
aparentes; el citoplasma es de bordes irregulares y FIG. 8
eosinofilo. Inmunohistoquimica positiva para cromogranina
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