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RESUMEN

El estesioneuroblastoma, también denominado
neuroblastoma olfatorio, es un tumor maligno raro que
representa alrededor del 2-4 % de los tumores malignos
de las fosas nasales y senos. Presentamos un nuevo caso
de estesioneuroblastoma olfatorio y aprovechamos la
ocasion para revisar la literatura al respecto.

PALABRAS CLAVE

Estesioneuroblastoma.

INTRODUCCION

Descrito por Berger en 1924 (1) es un tumor
neuroectodérmico que se origina en el epitelio olfatorio,
con algo mas de 300 casos publicados a nivel mundial
entre 1924 y 1989 (2) aunque se han elevado a 1000 en la
revision de Broich et al. (3). Ello es debido a la dificultad
en el diagnostico diferencial con otros tumores de la fosa
nasal, fundamentalmente en la era previa al uso de la
inmunohistoquimica.

La edad de aparicion es muy variable con un pico
bimodal en la segunda y tercera décadas de la vida vy,
después, en la sexta y séptima décadas. Debido al lugar
de origen del tumor y a la inocuidad de los sintomas
iniciales (siendo la obstruccion nasal el mas frecuente),
es habitual que en el momento de realizar el diagnostico
haya invasion de la fosa craneal anterior.

La clasificacion segiin el estadio clinico, que ha
recibido mas aceptacion, es la de Kadish (4), que
los divide en tres estadios. En el estadio A el tumor
esta limitado a la fosa nasal, en el estadio B ademas
hay invasion de uno o mas senos y en el estadio C
hay invasion de la orbita, base del craneo o cavidad
intracraneal, metastasis cervicales o a distancia.

Las metastasis ganglionares son poco frecuentes (5),
oscilando entre el 10-20 % en el momento del diagnostico.
Sin embargo las metastasis a distancia representan entre
el 16-33 % (5) siendo las mas frecuentes pulmonares,
oOseas, cutaneas , hepaticas y mediastinicas.

Una de las caracteristicas de estos tumores es
que presentan recidivas en el 50 % de los casos (5),
fundamentalmente locorregionales y hasta un 40 % de
los casos ocurren cuando han transcurrido mas de 5 afios
después del tratamiento, pudiendo incluso aparecer hasta
dos décadas mas tarde lo que implica un seguimiento del
paciente de por vida.

Los factores de mal prondstico encontrados en la
literatura son: estadio C, sexo femenino, edad por encima
de los 50 afios y recidiva (6).

El tratamiento mayoritariamente aceptado es la
reseccion craneofacial, asociada a la radioterapia en
los estadios A y B en algunos centros, y a la radio
y quimioterapia en el estadio C (7). Respecto a la
actitud con las cadenas ganglionares, en ausencia de de
adenopatias palpables ningun autor encuentra necesaria
la realizacion de vaciamientos profilacticos.
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CASO CLINICO

Paciente mujer de 52 afios sin antecedentes de interés
que acude a consulta ORL por presentar obstruccion
nasal derecha con rinorrea acuosa del mismo lado y
presencia de tumoracion cervical derecha de varios
meses de evolucion.

Por endoscopia nasal se objetiva una masa de aspecto
polipoide localizada entre cornete medio y septum
con origen en techo de fosa nasal que ocupa coana, de
coloracion grisacea.

En la palpacion de cuello encontramos una adenopatia
subdigastrica de unos 2 cms de diametro, indolora y con
cierta movilidad.

Se toma biopsia de la lesion, PAAF de la adenopatia
y se solicita TAC de SPN. La TAC muestra una imagen
de ocupacion solida de celdas etmoidales derechas, seno
esfenoidal derecho y fosa nasal derecha.

El resultado anatomopatologico es de neuroblastoma
olfatorio y el resultado de la PAAF metastasis de
neuroblastoma. Por ello se realiza RNM con el resultado
de lesion captante de aspecto polipoide que cuelga
de lamina cribiforme y septo nasal, ocupando parte
posterior de fosa nasal derecha y coana. Hay obstruccion
de celdas etmoidales y esfenoides derecho ocupados por
material de retencion y no se evidencia extension a orbita
ni endocraneo.

Se interviene a la paciente mediante una reseccion
craneofacial con vaciamiento funcional derecho. En la
revision efectuada 6 meses después de la intervencion
se observa recidiva de lesion en pared lateral de fosa
nasal derecha, procediéndose a su exéresis por rinotomia
paralateronasal, enviando a la paciente posteriormente
a radioterapia. Tras dos afios libre de enfermedad la
paciente fallece por metastasis mediastinica de la lesion.

DISCUSION

La mayoria de los neuroblastomas olfatorios se
originan en la parte superior de la fosa nasal y estan en
intima relacion con la lamina cribosa a través de la cual
pueden extenderse macroscopica y microscopicamente a
nivel intracraneal, lo que hace necesaria la via de abordaje
crancofacial para una exéresis oncoldogicamente segura.
Ultimamente se encuentran publicaciones de abordajes
por via endoscopica, pero esta caracteristica del tumor
debe ser tenida en cuenta cuando se elija esta via.

Aunque no hubo unanimidad hasta hace pocos
aflos en el tratamiento a utilizar, en un meta-analisis de
publicaciones entre los afios 1990 y 2000 (8) se encontrd
una tasa de supervivencia global a los 5 afios del 45 %,
con una supervivencia en relacion al tratamiento del 65
% con cirugia y radioterapia, 51 % con radioterapia y
quimioterapia, 48 % con cirugia solamente y 37 % con
radioterapia solamente. Por lo tanto parece aceptado
actualmente el tratamiento con cirugia seguido de
radioterapia independientemente del estadio como el mas
indicado. También encontramos en la literatura buenos
resultados en estadios C con quimioterapia combinada
con cirugia y radioterapia (7).

La recurrencia mas frecuente es local en todas las
series revisadas, en concordancia con lo sucedido en
nuestro caso.

La presencia de adenopatias palpables constituye un
factor de mal prondstico segiin Koka (9) que encuentra
un 29 % de supervivencia en enfermos con adenopatias
frente al 64 % de los que no las tienen, asi como un
aumento del riesgo de metastasis a distancia. Como
observamos en nuestro caso y en las series descritas
por otros autores, el prondstico de los pacientes con
metastasis a distancia es fatal.

El caso descrito coincide con este factor de mal
pronostico, asi como con otros anteriormente resefiados:
sexo femenino, edad por encima de los 50 y recidiva
local.
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