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ABSTRACT

Objetive: To describe a new case of esthesioneuroblastoma (ENB).

Description: A 65 year-old woman with history of transnasal resection of a polipoid
lesion followed by radiation therapy 20 years before the present interview, presented
with a cranial base lytic tumor, voluminous cervical adenopathies and three intracranial
tumors. Based on MRI and angiography, a presumptive diagnosis was made: direct
extension of nasal tumor, intracranial distant metastasis and meningioma.
Intervention: Surgical treatment was performed on a stepwise basis, confirming the
histology of ENB inthe first two lesions. The third lesion, believed to be a radio-induced
meningioma, was not resected at that time because we needed toinitiate adjuvant therapy.
Conclusion: Distant intracranial metastases of ENB, although extremely rare, must be
suspected in the absence of mayor craniofacial surgery, mostly in cases of highly
vascularized lesions irrigated by the external carotid system
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INTRODUCCION

El estesioneuroblastoma (ENB) es un tumor de
ocurrencia infrecuente originado en el neuroepi-
telio olfatorio. Se caracteriza por presentar una
evolucion inicial indolente, con sintomas inespe-
cificos, lo cual suele retardar el diagnostico, mos-
trando en estadios avanzados gran compromiso
locorregional y metastasis (MTS) ganglionares
cervicales a distancia. A pesar de su reconocida
capacidad para generar MTS a distancia en sitios
habituales (pulmén, médula 6sea, piel) y no habi-
tuales (aorta, corazon, ovario), existen so6lo cuatro
casos reportados de metastasis intracraneales,
todos ellos en pacientes con antecedentes de
cirugia craneofacial previa. El objetivo de este
trabajo fue reportar un caso de MTS leptomenin-
gea de ENB en ausencia de antecedentes de
cirugia mayor, poniendo énfasis en el diagnostico
preoperatorio de la misma.
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DESCRIPCION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente, de 65 anos
de edad y sexo femenino. La paciente consulto en
primera instancia debido a proptosis izquierda y
crecimiento rapido de una masa submandibular
homolateral. El médico tratante solicitéo tomografia
axial computada (TAC) de encéfalo en la que se
evidenciaron tres lesiones intracraneales, realizan-
do consecuentemente la derivacion al neurociruja-
no. Al interrogatorio dirigido la paciente refirio
anosmia de 35 anos de evolucion, rinorrea serosa
y voz nasal de aproximadamente 10 afios de evolu-
cion, epistaxis recurrente y desarrollo progresivo
de proptosis y de la tumoracién submandibular en
los ultimos 10 meses. Como antecedente refirio
reseccion de un polipo nasal pequeno por via
transnasal 20 anos antes, desconociendo la histo-
logia de la lesion pero afirmando haber recibido
cobaltoterapia postoperatoria. Enla TAC de cabeza
y cuello se observaron tres lesiones intracraneales
(occipital derecha, insular derecha y frontal iz-
quierda), erosion de huesos de la base craneal
anterior, ocupacion de la nasofaringe y fosa nasal
izquierda y multiples lesiones cervicales bilaterales
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Fig. 1. A. Corte con H&E de especimen de biopsia transnasal mostrando tumor de células pequernas, redondas y azules.
B. Igual tincion en sector de MTS cerebral. C. Reactividad en método inmunohistoquimico para neurofilamentos.

compatibles con adenomegalias, la submandibu-
lar izquierda de 6 cm. de diametro. Las imagenes
por resonancia magnética (IRM) confirmaron lo
antedicho, mostrando continuidad entre la lesion
osteolitica nasofaringea y la lesion frontal izquier-
da, con intenso edema perilesional. Se observo
asimismo importante edema relacionado con la
lesion insular derecha, la cual mostro gran capta-
cion de contraste y bordes festoneados. La lesién
occipital izquierda, de aproximadamente 5 cm. de
diametro, presento6 caracteres sugerentes de me-
ningioma (base dural amplia, bordes definidos,
captacion homogénea de contraste y ausencia de
edema circundante) (Fig.2).

A fin de realizar una aproximacion diagnosti-
ca, se realizaron biopsia transnasal y puncion
aspiracion con aguja fina de las lesiones nasofa-
ringea y submandibular respectivamente, confir-
mandose el diagnostico de ENB (Fig. 1). Con el
objetivo de completar la evaluacion preoperatoria,
se realizo angiografia digital de arterias carétidas
internasy externas, observandose irrigacion de la
masa nasofaringea a partir de ramas de la arteria
maxilar interna y oftalmica izquierdas, e irriga-
cion de la lesion insular derecha temprana y
predominante a partir de ramas de la arteria
carotida externa derecha (Fig. 3). Asimismo se
observo irrigacién de la lesion occipital a través de
arterias de ambos sistemas, pero en forma menos

Fig 2. IRM con contraste que
muestra las tres lesiones intra-
craneanas

Fig. 3 A. Angiografia de carétida interna derecha. By C.
Carotida externa derecha: llenado precoz de la lesién
insular derecha por ramas de la arteria carétida externa.
D y E. Angiografia de carétida izquierda mostrando
irigacion intensa de la lesion a nivel nasofaringeo,
orbitario y frontal.

intensa. Ante estos resultados, y a pesar de la
ausencia de datos positivos en la bibliografia en
ese momento, se realizé el diagnoéstico presuntivo
de MTS leptomeningea distante insular derecha
de ENB, asumiéndose la lesion occipital como
meningioma, posiblemente radioinducido. Se des-
cartaron otras MTS a distancia mediante los mé-
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todos de screening habituales. Se clasifico a la
lesion como estadio C de Kadish y se decidio
realizar la reseccion quirargica en tres tiempos.
En un primer tiempo quirargico se realizé un
abordaje combinado lateronasal y subfrontal para
la reseccion de la masa nasofaringea con exten-
sion intracraneanay descompresion orbitaria. En
un segundo tiempo se reseco la lesion insular, que
presento infiltracion evidente del parénquima cir-
cundante. La anatomia patologica de ambas lesio-
nes informé ENB. En un tercer tiempo se realizo la
reseccion de la lesion submandibular debido a su
importante tamano y a la posibilidad de generar
manifestaciones por compresion de las estructu-
ras adyacentes. Se decidi6 no abordar por el
momento a la lesion occipital debido a la ausencia
de sintomas atribuibles a la misma y a la urgencia
en iniciar el tratamiento oncologico adyuvante.

DISCUSION

El ENB es un tumor de ocurrencia infrecuente
originado en el neuroepitelio olfatorio. Comprende
aproximadamente el 3% de los tumores de fosas
nasales, una vez excluidos los pdlipos!.

Histologicamente, se presenta como un tumor
de células pequenas, redondas y azules; el diag-
nostico se realiza en presencia de fibrillas interce-
lulares y rosetas de Homer Wright? , y positividad
para marcadores neuronales. Si bien se han iden-
tificado multiples variantes histologicas, las dis-
tinciones morfologicas han caido en desuso a raiz
de la falta de valor pronostico. Los diagnosticos
diferenciales incluyen linfoma, carcinoma nasofa-
ringeo escasamente diferenciado, rabdomiosar-
coma y melanoma amelanico’.

La incidencia del ENB muestra una distribu-
ci6n bimodal, con un pico entre los 11 y 20 anos
de edad y otro, mas importante, entre los 50 y 60
anos. Clinicamente se manifiesta como una masa
polipoide carnosay friable recubierta por mucosa,
usualmente confinada al techo de las fosas nasa-
les. La evolucién es en general lenta, con signosin-
tomatologia inespecifica presente durante un pro-
medio de 12 meses antes de la consulta. Los
pacientes se presentan inicialmente con obstruc-
ciéon nasal unilateral y epistaxis (65%). Mas del
50% de los pacientes presenta compromiso orbi-
tario precoz, caracterizado por proptosis, dolor,
disminucion de la agudeza visual y diplopia. Con
la frecuente erosiéon del hueso etmoidal y compro-
miso intracraneano puede aparecer rinorraquia
3.4 Alrededor del 10% de los pacientes presenta
MTS ganglionares al momento del diagndstico;
menos frecuentemente habra MTS a distancia,
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especialmente en huesos, pulmoén y piel.

Hasta un 20% de pacientes presenta compro-
miso intracraneano en algun momento de la evo-
lucion®. Dicho compromiso se produce a partir de
la gran tendencia de estas lesiones a erosionar la
base craneana anterior, infiltrando seguidamente
duramadre y eventualmente el parénquima cere-
bral. Sin embargo, no existen reportes de MTS
cerebrales a distancia de ENB en ausencia de
cirugia craneofacial mayor2-5.

La estadificacion de la enfermedad se realiza
habitualmente mediante la clasificacién de Ka-
dish. En los ultimos anos, la clasificacion en
grados histolégicos de Hyams ha mostrado tener
gran valor pronostico4.

La existencia de tumores intracraneales multi-
ples en nuestra paciente, en presencia de un ENB
confirmado por inmunohistoquimica con gran ex-
tension local y MTS ganglionares prominentes,
determiné el surgimiento de dudas acerca de la
terapéutica a instituir. Esto se debio a que de
aceptarse las lesiones intracraneanas como MTS,
el tratamiento quirtirgico deberia realizarse en dos
tiempos intracraneales, uno craneofacial y uno
cervical como minimo, con la posibilidad de gene-
rar importante morbilidad. Por otro lado, y ante la
gran extension del proceso neoplasico, la sugeren-
cia del oncologo era la realizacion de tratamiento
quimioterapico Unicamente, ya que la paciente
habia recibido cobaltoterapia en forma previa. Sin
embargo, a raiz de las sobrevidas notablemente
menores en pacientes con quimioterapia como
monoterapia frente a los que recibian tratamiento
polimodal, se decidi6 el abordaje de las lesiones
nasofaringea con extension frontal, insular dere-
cha y cervical. En el caso particular de las dos
lesiones intracraneanas sin continuidad espacial
con la masa nasofaringea, se opto por abordar a la
lesién insular derecha debido a su comportamiento
biologico similar al de la lesion frontal (irrigacion
importante a partir de ramas de la arteria carétida
externa, captacion intensa de gadolinio, bordes
mal definidos y edema circundante), difiriéndose la
reseccion de la lesién occipital, presumiblemente
un meningioma, hasta luego de completado el
tratamiento adyuvante. El caracter metastatico de
la lesion insular fue confirmado por los resultados
del examen anatomopatologico.

La angiografia de sistemas de cardtida interna
y externa resulto de gran utilidad: la irrigacién de
la lesion insular a partir de una rama de la arteria
car6tida externa fue altamente sugerente de MTS
leptomeningea hematogena por embolia arterio-
arterial.

Otros cuatro casos de MTS intracraneales han
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sido reportados en la literatura?, siendo lesiones
de tipo parenquimatoso en tres de ellos y leptome-
ningeo en el restante, y presentandose a partir de
la realizacion de cirugia craneofacial mayor. En
estos casos, las rutas de diseminacion mas proba-
bles habrian sido la dispersion celular intraopera-
toria, y en segundo lugar las fistulas arterioveno-
sas o la embolia a través de venas diploicas. El
caso de nuestra paciente es el primero en que se
describe una MTS en ausencia de un procedi-
miento quirirgico craneofacial extenso.

CONCLUSIONES

Laexistencia de una MTS intracraneal distante
de ENB en un paciente virgen de cirugia mayor, si
bien extremadamente rara, debe sospecharse ante
la presencia de una lesion altamente vasculariza-
da, irrigada a partir del sistema de caroétida exter-
na, puesto que el mecanismo propuesto de siem-
bra es la embolia arterio-arterial.
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