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PRESENTACION DE CASO

Estesioneuroblastoma. Presentacion de un caso
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RESUMEN

El neuroblastoma olfatorio o "estesioneuroblastoma" es un tumor embrionario,
infrecuente, derivado de neuroblastos de las ramificaciones nasales del sistema
sensorial olfatorio, cuyo asiento es el epitelio respiratorio neuroectodérmico; fue
descrito originalmente en 1924. La presentacion mas comun es la de un
crecimiento polipoide que causa epistaxis u obstruccion nasal con anosmia de larga
evolucidon. Es localmente muy recidivante, aunque se han reportado metastasis
regionales y a distancia. El objetivo de este trabajo es caracterizar desde el punto
de vista patolégico un paciente masculino, atendido en el servicio de Cirugia
Maxilofacial del Hospital General Docente "Abel Santamaria Cuadrado" de la
provincia de Pinar del Rio, con un aumento de volumen en la hemicara en relacion
al seno maxilar izquierdo. Este paciente también tenia un tratamiento por una
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sinusitis maxilar, al cual se le hizo una biopsia insicional y se obtuvo como
resultado un estesioneuroblastoma con metdastasis frontal. Se expone por tratarse
de una enfermedad poco frecuente en nuestro medio.

DeCS: Estesioneuroblastoma olfatorio.

ABSTRACT

Olfactory neuroblastoma or "esthesioneuroblastoma" is an infrequent embryonate
tumor, derived from the neuroblasts belonging to the nasal ramification of sensory-
olfactory system, which seat is the neuroectodermic respiratory epithelium that was
described in 1924 originally. The most common presentation is a polypoid growth
that provokes epistaxis or nasal obstruction with a large natural history of anosmia.
It is very recurrent locally, thought regional or distant metastases have been
reported. This work was aimed at characterizing a male patient from the pathologic
view point who attended to the Maxillofacial Surgery Service at "Abel Santamaria
Cuadrado" University Hospital, Pinar del Rio, presenting an increase of volume on
the hemiface in relation to the left maxillary sinus. This patient was under
treatment because of a maxillary sinusitis, the incisional biopsy showed an
esthesioneuroblastoma with frontal metastasis. Since this is a rare entity, it is
described.

DeCS: Olfactory esthesioneuroblastoma.

INTRODUCCION

El estesioneuroblastoma (ENB) o neuroblastoma olfatorio es un tumor maligno poco
frecuente que surge de las células neuroectodérmicas del epitelio sensorial olfativo.
Representa el 5% de todos los tumores malignos del tracto sinu-nasal. Puede
aparecer a cualquier edad pero tipicamente tiene una distribucién bimodal con dos
picos, en la segunda y sexta década de la vida. Es un tumor de lento crecimiento
pero agresivo, con tendencia a extenderse precozmente a la fosa craneal anterior y
a dar metdstasis regionales y a distancia.?

Los tumores neurdgenos de la cavidad nasal revisten mucho interés y representan
un 3% del total de los tumores de la regidn. El neuroblastoma olfatorio se forma
encima de la linea del borde libre del cornete medio, al parecer en los elementos
neurales del epitelio olfatorio y esta constituido por una almohadilla de finas
neurofibrillas que contienen nidos de pequefias células angulares los que exhiben
rosetas donde los nucleos forman un circulo glandular de aspecto epitelial.

En los Ultimos 20 afos se han comunicado aproximadamente 1.000 casos en la
bibliografia médica mundial portadores de estos tumores con los que muestra la
posibilidad de que la escasa cantidad de casos se deba mas a los errores
diagndsticos que a la verdadera rareza de estos tumores, por lo que es facil
confundirlo con otras lesiones de esta area.> *°
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El objetivo de este trabajo es caracterizar desde el punto de vista patoldgico un
paciente masculino, ingresado en el Servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital
General Docente "Abel Santamaria Cuadrado" de Pinar del Rio, y que resultd ser un
estesioneuroblastoma; se expone el cuadro clinico, y revisa la literatura.

CASO CLINICO

Paciente masculino, blanco, de 33 afios de edad, que ingresé en el Servicio de
Cirugia Maxilofacial del Hospital General Docente "Abel Santamaria Cuadrado" de
Pinar del Rio, con un diagndstico presuntivo de: sinusitis maxilar izquierda, para la
cual tenia tratamiento hacia aproximadamente cuatro meses por
otorrinolaringologia (ORL) en su area de salud, al no resolver el cuadro clinico que
presentaba, se decide su ingreso.

En el examen fisico, se observdo un aumento de volumen difuso de hemicara
izquierda, en relacidén al seno maxilar no doloroso a la palpacidn, referia parestesia
en mejilla izquierda y congestion por fosa nasal izquierda, y en la boca hubo un
aumento de volumen por vestibular y palatino renitente a la palpacion, con
movilidad grado IV del 24, 25, 26,27.

Se realizan los analisis complementarios, estudios radiograficos simples (Woter y
senos perinasales) e histoldgicos, la puncidn y aspiracion con aguja fina (PAAF) que
dan como resultado:

Complementarios: Hb: 12, 3 g/I.

Eritro: 5 mmol.

Hto: 0,46l/1.

T cuag: 7 mtos.

Glu: 5,2.

Crea: 74.

Rx. Woter y senos perinasales: seno maxilar izquierdo ocupado con imagen
sugestiva de un tumor.

Se realiza la puncidn y aspiracion con una aguja fina (PAAF), de tumor, de paladar
y en la regién de la encia. Dio positivo de células neoplasicas (PCN) y posible tumor
de células redondas que precisa hacer un estudio histoldgico. Con este diagnodstico,
se le realiza el estudio histologico con una toma de biopsia incisional, usando la
técnica de Cadwell Luc; se toma una muestra de un tumor que ocupa el seno
maxilar izquierdo y como resultado la pared anterior se destruye. Posteriormente se
informa al departamento de anatomia patoldgica:

Diagnéstico: Estesioneuroblastoma de seno maxilar izquierdo.

El diagnodstico es corroborado en el centro de referencia nacional de anatomia
patoldgica por estudios de inmuno histoquimica, del Hospital "Hermanos
Ameijeiras". Una vez obtenido el diagnostico histoldgico, se efectia un estudio
imagenoldgico (TAC de cara y craneo) para verificar la extension del tumor; se
informa de la presencia de un "tumor que destruye el seno maxilar e infiltra la fosa
nasal izquierda y la region frontal". En la TAC con corte coronal se aprecia la masa
tumoral que ocupa el seno maxilar izquierdo, ocupando la fosa nasal y destruyendo
la pared anterior del seno maxilar izquierdo; se aprecia la masa tumoral que infiltra
la fosa craneal anterior.
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Se discute en el Staff Meeting del Instituto Nacional de Radiologia y Oncologia,
(INOR), donde se llega a la conclusion de realizar un tratamiento con radioterapia
en un primer tiempo por la extension tumoral, reevaluandose posteriormente.
Cuando se finalizé la radioterapia, se realizd excéresis tridimensional de la
tumoracion, mediante cirugia craneo facial, realizando el proceder en el INOR.

DISCUSION

El neuroblastoma de localizacién olfatoria, o estesioneuroblastoma fue descrito por
primera vez en 1924. Es un tumor embrionario derivado de neuroblastos, de las
ramificaciones nasales del sistema sensorial olfatorio cuyo asiento es el epitelio
respiratorio neuroectodérmico. Su origen no ha sido establecido por completo,
siendo los neuroblastos de la capa profunda del epitelio olfatorio de la boveda nasal
la linea celular de origen mas aceptada. El estesioneuroblastoma (ENB) es un tumor
muy poco frecuente.®

Constituye aproximadamente el 3% de todos los tumores de la cavidad nasal y de
éstos, hasta el 6% de los de comportamiento maligno. Dada su similitud histoldgica
con tumores de los ganglios simpaticos, médula suprarrenal y retina se clasifica
dentro del grupo de neoplasias tumores primitivos neuroectodérmicos (PNET), al
igual que los neuroblastomas y retinoblastomas, compartiendo caracteristicas
neurohistoldgicas en comun que sugieren un mismo origen. Sin embargo, su origen
no ha sido determinado por completo, siendo los neuroblastos de la capa profunda
del epitelio olfatorio de la bdveda nasal, la linea celular de origen mas aceptada.
Otros sitios probables son la placoda olfatoria, el 6rgano vomeronasal de Jacobson
y el ganglio esfenopalatino.

Clinicamente el estesioneuroblastoma (ENB), se puede sistematizar en cuatro
estadios:

A. Tumor confinado a la cavidad nasal.

B. Tumor con extension a cavidades paranasales.

C. Tumor que se extiende mas alla de la fosa nasal y/o senos.

Existe una clasificacion mas reciente del estesioneuroblastoma basada en aspectos

histoldgicos; ha sido cuestionada en multiples estudios, pero articulos recientes han
demostrado que es un importante factor prondstico. Otra clasificacion que es usada
para estudiar estos tumores se clasifican en:

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
extensién 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 el cerebro.

La estadificacion ha demostrado que es un importante factor prondstico vy
herramienta Gtil en la valoraciéon del manejo terapéutico.” ® En el caso que se
comunica, no se diferencia de la literatura revisada, pues se diagnosticd en etapa
avanzada, teniendo un tratamiento previo por una sinusitis maxilar, realizando la
toma de muestra para estudio histolégico con una impresién diagndstica de un
carcinoma epidermoide de seno maxilar. Se realizé el diagndstico por el estudio
inmunohistoquimico. El tratamiento propuesto fue RTP y quimioterapia para la
reduccion tumoral, y posteriormente, la realizacion de cirugia craneo facial con
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exéresis tridimensional en el bloque de la lesién tumoral y metastasis craneal,
presentando una sobrevida de dos afios. > %10

El estesioneuroblastoma es un tumor de muy dificil diagndstico y prondstico, lo que
se corrobora en el caso que se presenta, pues se requirid de estudios
imagenoldgicos e inmuniohistoquimica para su diagnéstico final, en este caso
presentd una evolucion torpida a pesar de instaurar una terapéutica adecuada, y
una sobrevida discreta de dos afios.
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