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El estesioneuroblastoma es una neoplasia maligna infrecuente, cuyo origen es
el epitelio olfatorio. Raras veces se presenta como una masa intracraneal en el
lébulo frontal, con comunicacién a través de la lamina cribosa. El ENB puede
clasificarse anatdmicamente con la evaluacion radiologica, utilizando el sistema de
estadificacion Kadish, y de manera histoldgica mediante el uso de criterios de Hyams.
La clasificacion de Hyams ha demostrado ser un importante factor para determinar
el pronostico de recurrencia, asi como el de sobrevida. En cuanto al tratamiento, la
cirugia es, ampliamente, el medio terapéutico mas utilizado, en combinaciéon con
radioterapia.

Se presenta el caso de un paciente de 62 afios, remitido hace siete meses por
episodios de epistaxis profusa. El estudio de imaginologia y patologia evidencia la
presencia de estesioneuroblastoma estadio C de Kadish y clasificacion histologica de
Hyams grado II, respectivamente.

Correspondencia:
Barrio Nuevo Bosque,

Urbanizacion Nueva Granada, manzana 15, lote 8, etapa 2,

Cartagena, Colombia.
jorkgovi@hotmail.com

0120-8411/$ - see front matter © 2013 Asociacion Colombiana de Otorrinolaringologia Cirugia de Cabeza y Cuello, Maxilofacial y Estética Facial. Publicado por ACORL. Todos los derechos reservados



212  Javier Segovia-Fuentes, Liney Mendoza-Suarez, et al.,

Estesioneuroblastoma con extensién intracraneal: presentacién de caso

ABSTRACT
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Esthesioneuroblastoma is a rare malignancy whose origin is in the olfactory
epithelium. It rarely presents as an intracranial mass in the frontal lobe, with com-
munication through the cribriform plate. The ENB can be classified anatomically

with the radiological assessment using Kadish staging system and histologically by
using Hyams criteria. The Hyams classification has shown to be an important factor
in determining the prognosis of recurrence and survival. For the treatment, surgery is
the more widely used therapeutic approach in combination with radiotherapy.

We report a case of 62 years old patient, submitted 7 months ago by episodes
of profuse epistaxis. The study of imaging and pathology, evidence the presence of
Kadish stage C and histological classification Hyams grade II esthesioneuroblastoma.

Introduccién

El estesioneuroblastoma (ENB) es un raro tumor maligno
neuroectodérmico, con origen en el epitelio olfatorio, que
se forma en el piso alto de las fosas nasales, descrito por
Berger et al. (1924), quienes lo denominaron inicialmente
como estesioneuroepitelioma; en la actualidad tiene distintas
sinonimias, y las mas usuales son: neuroblastoma olfato-
rio y estesioneuroblastoma olfatorio, cuya localizacion mas
frecuente es el piso alto de las fosas nasales (1). Puede pre-
sentarse en forma ectdpica en la parte inferior de la cavidad
nasal o dentro de uno de los senos paranasales, y en raras oca-
siones se presenta como una masa intracraneal, en el 16bulo
frontal, con comunicacion a través de la [amina cribosa (2).

Crece por invasion local, con destruccion progresiva
de la lamina cribosa; neoformaciéon que va invadiendo las
fosas nasales, los senos paranasales, la base del craneo, la
rinofaringe, la fosa craneal anterior y los lobulos frontales;
también puede extenderse por el espacio leptomeningeo e in-
vadir otras zonas cerebrales. Eventualmente puede producir
metastasis en los ganglios del cuello, pulmon y hueso (1).

En los ultimos 20 afios se han publicado, en la biblio-
grafia médica mundial, aproximadamente 1.000 casos de
pacientes portadores de estos tumores, con los que se mues-
tra la posibilidad de que la escasa cantidad de casos se deba
mas a los errores diagndsticos que a la verdadera rareza de
estos tumores, porque es facil confundirlos con otras lesio-
nes de esta area (3, 4).

Presentacion de un caso

Paciente masculino de 62 afios, sin antecedentes personales
de interés, remitido siete meses antes por varios episodios
de epistaxis profusa, que por su volumen requerian transfu-
sion. En su examen otorrinolaringolégico se observo estigma
de sangrado y masas de aspecto polipoide, dolorosas, de
color rosado. Se realiza biopsia, y por patologia se plantea
un diagnostico de glomangiopericitoma vs. hemangioma
capilar lobular (figura 1). La inmunohistoquimica muestra
reactividad en la poblacion de células neoplasicas para cro-

Figura 1. Las células neoplasicas tienen un nicleo uniforme, pequefo
y redondo, con un citoplasma escaso, con cromatina dispersa en
grumos y granos con un discreto nucléolo, y habitualmente no se
observa pleomorfismo nuclear, actividad mitdtica ni necrosis.
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mogranina, sinaptofisina y de manera muy focal para coctel
de queratinas, con un indice de proliferacion medido con
Ki67 del 5%. Se diagnostico estesioneuroblastoma.

En la TAC se demuestra masa voluminosa que ocupa la
region nasal, compromete la orbita derecha y se extiende a
la fosa craneal anterior (figura 2). La RNM confirma estos
hallazgos, y el tumor, comportamiento tumoral en secuencia
T1, muestra alta sefial y realce intenso con la aplicacion del
medio de contraste (figura 3), y en T2 la masa es de sefial
intermedia, que muestra en la periferia relativa baja sefial
y formaciones quisticas de alta sefal, que son muy carac-
teristicas de este tumor (figura 4). Teniendo en cuenta estos
resultados y los datos aportados por los estudios de imagi-
nologia y patologia, se realizé el diagnostico definitivo de
estesioneuroblastoma estadio C de Kadish y clasificacion
histolégica de Hyams grado II. Actualmente el paciente se
encuentra programado para reseccion de la lesion, en con-
junto con otorrinolaringologia y neurocirugia.

Figura 2. Tomografia coronal que muestra una masa voluminosa,
la cual ocupa la region nasal y protruye la orbita derecha por
destruccion de lamina papiracea, con extension a la fosa craneal
anterior por destruccion de lamina cribiforme.

Figura 3. A) RM sagital T1, que muestra un tumor de alta sefal,
el cual involucra las fosas nasales y la fosa craneal anterior, con
compromiso de los hemisferios cerebrales. B) RM coronal T2, que
muestra una gran masa de sefnal intermedia; involucra las fosas
nasales de manera bilateral, con compromiso de ambos hemisferios
cerebrales; presenta efecto de masa y edema vasogénico.
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Figura 4. Extension endocraneana del tumor. Secuencia de T2
axial, que muestra el tumor con relativa baja senal y formaciones
quisticas en su periferia, de alta sefal, que son muy caracteristicas
de este tumor. Obsérvese el edema vasogénico peritumoral.

Discusion
El estesioneuroblastoma fue descrito originalmente por
Berger y cols. (1924), como una neoplasia maligna neuroec-

todérmica, cuyo origen es el epitelio olfatorio, que se forma
en el piso alto de las fosas nasales (1). Puede presentarse de
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manera ectopica en la parte inferior de la cavidad nasal o
dentro de uno de los senos paranasales. En raras ocasiones
aparece como una masa intracraneal, en el l6bulo frontal,
con comunicacion a través de la lamina cribosa (2, 5).

Es una neoplasia infrecuente, que constituye alrededor
del 3% de todos los tumores de la cavidad nasal (1, 3, 4, 6).
La edad de incidencia del ENB tiene una distribucion bimo-
dal agrupada en dos picos de edad, entre los 20 afios y sobre
los 50 (7), sin predileccion de género (8, 9). Su comporta-
miento es variable, desde el crecimiento mas indolente, en el
cual los pacientes sobreviven con el tumor mas de 20 afios,
hasta la mayor agresividad, con supervivencia de pocos me-
ses (10). Puede extenderse por el espacio leptomeningeo e
invadir otras zonas cerebrales. Eventualmente puede presen-
tar metastasis en los ganglios del cuello, en pulmén y hueso
(1). Con frecuencia causa obstruccion nasal unilateral (70%)
y epistaxis (50%). Los signos y sintomas menos comunes
incluyen cefalea, dolor, lagrimeo, rinorrea, anosmia y altera-
ciones visuales.

Dependiendo de la etapa evolutiva del tumor, puede clasi-
ficarse clinicamente, seglin los criterios de Kadish et al. (11),
realizados en 1976, en tres grupos: A) tumor limitado a la
fosa nasal, B) tumor con extension a los senos paranasales y
C) extension que sobrepasa los senos paranasales u ocasiona
metastasis. Morita (12), en 1993, realiza una modificacion a
la clasificacion de Kadish, donde deja igual los tipos Ay B, y
propone los tipos: C) tumores con extension mas alla del te-
rritorio nasoparanasal, que incluyen la 1amina cribosa, la base
del craneo, la orbita o el endocraneo, y D) tumor con me-
tastasis cervical o a distancia. Otra clasificacion, propuesta
por Dulguerov y Calcaterra (10) en 1992, por su fundamental
importancia para la eleccion del tratamiento y establecer un
pronostico, esta basada en la estadificacion TNM.

La TAC con imagenes coronales directas y cortes de 3
mm de espesor permite un adecuado estudio anatémico; es
particularmente 1til en la evaluacion de destruccion osea, a
pesar de que no puede distinguir el neuroblastoma olfatorio
de otros tumores que surgen en la misma region. Demuestra
una masa de tejido blando homogéneo “en forma de pesa de
gimnasia”, que se extiende a través de la lamina cribosa, con
realce relativamente uniforme. Una caracteristica distintiva
es la calcificacion focal ocasional. Hay remodelacion 6sea y,
por lo general, rara vez hiperostosis (13).

Como estudio complementario se realiza una RNM, que
permite una mayor resolucion para evaluar la extension in-
fraorbitaria o intracerebral del tumor, asi como diferenciar un
tumor de secreciones nasales retenidas tras una obstruccion
(14). Estas lesiones en RNM, secuencias T1 y T2, son masas
con sefial heterogénea, y en T1 con contraste tienen minima
o moderada captacion de gadolinio. Cuando hay extension
intracraneal, la presencia de quiste peritumoral entre este y el
cerebro suprayacente sugiere el estesioneuroblastoma. Esto
puede ser 1til para distinguirlo de otras entidades (13). Se
debe prestar atencion a la presencia de metastasis cervical y
nodulos retrofaringeos, que estan presentes en 10-44% de los
casos al hacer el diagnoéstico (15).

El diagnédstico diferencial por imagenes incluye carci-
noma nasosinusal; en este los pacientes por lo general son
mayores, y faltan los quistes peritumorales (13). En el ma-
croadenoma, el carcinoma nasofaringeo y el cordoma, el
epicentro se va a localizar en la parte mas posterior, y en
este ultimo tienen una alta sefal en T2. En el angiofibroma
nasofaringeo juvenil el epicentro se encuentra mas poste-
roinferior, y se presenta casi exclusivamente en hombres.
Entre otros diagnodsticos encontramos el meningioma y el
hemangiopericitoma del surco olfatorio, en especial si tie-
nen extension inferior, y el linfoma, el rabdomiosarcoma y
las metastasis de melanoma (16, 17). El seguimiento y los
estudios imaginoldgicos con la TAC y la RNM, después del
diagnostico inicial, han permitido una respuesta mas rapida
al manejo de recidivas (17).

Desde el punto de vista histopatologico, la clasificacion
de Hyams se efectiia agrupando en dos, grados I y II (bajo
grado) versus grados III y IV (alto grado). Es un importan-
te factor para determinar el pronostico, tanto de recurrencia
como de supervivencia, y es mejor el pronostico cuanto mas
diferenciado sea el tumor (18, 19). Tanto la clasificacion de
Kadish como la de Hyam se han utilizado para proporcionar
un prondstico, y para ayudar a las decisiones de tratamien-
to. Sin embargo, un estudio realizado por Kaur et al. (2013)
demostro6 que el grado tumoral (clasificacion de Hyams) pre-
decia de forma independiente la supervivencia del paciente.
Ademas, encontrd que el pronostico era excelente cuando los
tumores Kadish C se asociaban con la histologia de bajo gra-
do, a pesar de la evidencia radiologica del comportamiento
agresivo del tumor, incluyendo la invasion intracraneal, por
lo que se deduce que grado del tumor parece ser un marca-
dor prondstico de este tipo de neoplasias (18). Kaur et al.
revelaron que los pacientes con ENB de bajo grado tenian
una supervivencia de 86% a los cinco y diez afios, en com-
paracion con el 56% y el 28% de aquellos con alto grado,
respectivamente. Esto demuestra que la histologia del tumor
que presentan los pacientes es la mejor forma de predecir el
pronostico, y para la seleccion de casos para la radiotera-
pia adyuvante (18). La cirugia es el medio terapéutico mas
utilizado (78%), y se obtienen mejores tasas de curacion en
combinacion con radioterapia (1).

Conclusion

En el paciente del caso clinico se diagnostico estesioneu-
roblastoma con compromiso intracraneal hacia la fosa
anterior, lo cual es un comportamiento infrecuente. Segiin
la clasificacion de Kadish et 4l., este caso es de tipo C y
de Hyams grado II (bajo grado). Se ha encontrado que el
pronostico es excelente cuando los tumores Kadish C se
asociaban con la histologia de bajo grado, a pesar de la evi-
dencia radiolégica del comportamiento agresivo del tumor,
incluyendo la invasion intracraneal, por lo que se deduce
que el grado del tumor parece ser un marcador prondstico
de este tipo de neoplasias.
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