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RESUMEN

El estesioneuroblastoma (ENB), también
conocido como neuroblastoma olfatorio,
es una neoplasia maligna rara de la
boveda nasal que se cree que surge de las
células receptoras neurosensoriales en el
epitelio olfatorio. EI ENB representa el
3% de todos los tumores nasales. Los
tratamientos para ENB incluyen cirugia,
radioterapia y/o quimioterapia, aunque a
veces, es dificil lograr un tratamiento
radical utilizando estas estrategias, ya que
la mayoria de los pacientes se
diagnostican en una etapa avanzada.
Presentamos el caso de un varén de 46
afios a quien se le diagnosticé ENB en el
afio 2016. Fue tratado inicialmente con
reseccion endoscépica nasal, seguido de
una craneotomia bifrontal.
Posteriormente,  recibid  radioterapia
adyuvante. Actualmente, su seguimiento
a 3 afios no muestra evidencia de
metastasis locales, regionales o distantes,
ni recurrencia.

Palabras clave: estesioneuroblastoma,
neuroblastoma  olfatorio, neoplasias
nasales, cavidad nasal, cirugia
endoscdpica nasal.

ABSTRACT

Esthesioneuroblastoma  (ENB), also
known as olfactory neuroblastoma, is a
rare malignant neoplasm of the nasal vault
that is believed to arise from neurosensory
receptor cells in the olfactory epithelium.
ENB accounts for 3% of all nasal tumors.
The treatments for ENB include surgery,
radiotherapy  and/or  chemotherapy,
though sometimes, it is difficult to
achieve radical treatment using these
strategies as most patients are diagnosed
at a late stage.

We present a case of a 46-year old male
who had been diagnosed with ENB in
2016. He was initially treated with nasal
endoscopic resection, followed by a
bifrontal craniotomy. Afterwards, he
received adjuvant radiotherapy.
Currently, his 3-year follow up show no
evidence of local, regional o distant
metastasis, nor recurrence.

Keywords: esthesioneuroblastoma,
olfactory neuroblastoma, nose neoplasms,
nasal cavity, endoscopic nasal surgery.
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INTRODUCCION

El  estesioneuroblastoma (ENB),
llamado también  neuroblastoma
olfatorio, es una tumoracién maligna
muy poco frecuente dentro de la
diversidad de patologia tumoral en la
region de cabezay cuello. Descritoen
1924 por Berger y colegas, donde se
le denomind inicialmente
estesioneuroepitelioma olfatorio®. Su
incidencia reportada varia entre 0.3%
de las malignidades del tracto
aerodigestivo superior2, y 3-6% de los
tumores de la cavidad nasal y senos
paranasales?, con aproximadamente
1,400 casos descritos en la literatura.®
Se postula que se origina del
neuroepitelio olfatorio en la porcion
superior de la cavidad nasal en la
porcién anterior de la base del
craneo®. Presenta una actividad
bioldgica variable, que oscila entre
una tumoracion de crecimiento lentoy
asintomatico con sobrevida de mas de
20 afios, hasta una neoplasia

altamente agresiva, con gran potencial
metastasico y una pobre sobrevida
limitada incluso a meses®.

Caso clinico

Paciente masculino de 46 afos de
edad, conocido sano, quien consulta
por pérdida de la agudeza visual del
ojo derecho. Al examen fisico inicial,
sin hallazgos patoldgicos. Se envian
estudios de gabinete, donde se
documenta en estudio de resonancia
magnética (RM) el 20 de mayo 2016:
masa de limites de bien definidos, que
capta avidamente el medio de
contraste, caudalmente invadiendo la
totalidad de la cavidad nasal y todos
los senos paranasales, hasta erosionar
el aspecto anterior del clivus.
Cranealmente, la lesion destruia el
piso de la fosa craneal anterior,
causando desplazamiento superior del
mismo, comprimiendo el aspecto
lateral de los l6bulos frontales.
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Figura 1. Resonancia magnética al momento del diagnostico: corte coronal en secuencia T2,
corte sagital en secuencia T1, respectivamente.

Rev. Costarricense de Salud Publica, 2019, vol. 28 (1)



D. Chavarria, R. Carranza

LR

Figura 2. Tomografia axial computarizada postquirigica: cortes sagitales en ventana dsea.

Se plante6 cirugia en dos fases: un
primer tiempo endoscépico, para hacer
la reseccién de todo el componente que
invadia senos paranasales, fosa nasal,
asi como la base de craneo anterior. El
segundo tiempo quirdrgico consistd en
craneotomia transbhasal con el objetivo
de lograr la reseccion de la porcion
intracraneal. Presentd como
complicaciones  neumoencéfalo a
tensién que requiri6 trepanotomia
bilateral de emergencia, y fistula de
liquido cefalorraquideo.

El  paciente recibi6 tratamiento
adyuvante con radioterapia 40 sesiones
a dosis de 60Gys que concluyo en el afio
2017.

Se ha mantenido en control en el
servicio de Otorrinolaringologia del
Hospital México. Para el seguimiento se
han realizado, ademas de examen fisico
minucioso con control endoscopico,
control radiolégico con TAC, RM y
PET. EIl altimo PET se realiz6 el 16 de
octubre del 2018 el cual no evidencia
captacién ni lesiones, y se observa
disminucién casi completa de masa
tumoral en fosa anterior y hacia cavidad
nasal.

Presentacion clinica
Las lesiones malignas sinonasales no
son comunes Yy son dificiles de

distinguir de sus contrapartes benignas,
haciendo que su diagndstico sea
desafiante. Estas similitudes entre
lesiones benignas y malignas en la
presentacion inicial pueden llevar a un
retraso significativo en el diagnostico
de malignidad.

La presentacion mas frecuente es la
obstruccion nasal unilateral seguida de
epistaxis, sin embargo no existen
sintomas clasicos que especificamente
orienten al diagn6stico de esta
patologia. Los pacientes a menudo no
son examinados hasta que presentan
obstruccion nasal, y pueden presentar
una gran variedad de sintomas en
relacion con el tamafio y Ila
diseminacién del tumor, como cefalea,
epifora, proptosis, anosmia y cambios
visuales, edema cervical.*

El promedio entre la aparicién de los
primeros sintomas y el diagnostico es
en promedio, de 6 meses; sin embargo,
la media del tiempo entre el inicio de los
sintomas hasta el diagnostico por
imagen radiogréafica fue de hasta 23,1
meses en un estudio.®

Sintomas tales como cefalea, nauseas y
vomitos son frecuentemente indicativos
de compromiso dural o intracraneal®’.
Rara vez se presentaran con sintomas de
I6bulo frontal, como convulsiones o
sintomas de secrecion inapropiada de
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hormona antidiurética*. En los casos de
enfermedad metastadsica a sistema
nervioso central, que representan de un
20-30% de los casos, el tumor invade a
través de la lamina cribiforme,
adentrandose en la porcién anterior de
la base del craneo. Una vez dentro del
sistema nervioso central, el
estesioneuroblastoma hace metastasis
ya sea al parénquima cerebral o bien a
leptomeninges®.

Clasicamente se ha descrito una
distribucién por edad de caracter
bimodal con picos en la segunda y sexta
década de vida®, sin embargo, algunos
metaandlisis apoyan también una
distribucion unimodal, con una edad
media de presentacion de los 45-56 afios
de edad.* En cuanto a distribucién por
género, se ha encontrado que afecta a
ambos con una frecuencia similar.®
Asimismo, es claro que no existen
factores de riesgo  geograficos,
ambientales o de estilo de vida que
estén asociados con el tumor.®

Diagnostico

La anamnesis del paciente podria
arrojar la sospecha de que se trate de un
masa a nivel de fosa nasal, el examen
fisico completo relizando no solo
rinoscopia anterior, exploracién de
orofaringe, otoscopia y exploracion de
pares craneales es imprescindible, asi
como la realizacion de endoscopia
nasal, que permite explorar més all4 que
la rinoscopia 'y constituye un
instrumento  fundamental en la
caracterizacion de la lesion y en valorar
la extension de la misma.

La endoscopia nasal rigida en ocasiones
muestra una masa pedunculada gris
rojiza con una superficie lisa que sangra
facilmente con la manipulacion. Un
tumor que se origina en la béveda nasal,
medial a la union del cornete medio en
el surco olfatorio, sugiere un ENB. La
extensién de una neoplasia hacia el seno
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maxilar o hacia la 6rbita desde la base
craneal anterior puede ser evidente.
Posteriormente, se puede detectar la
afectacioén de la trompa de Eustaquio o
la nasofaringe, lo que indica que la
afectacion de la arteria carétida interna
es una posibilidad. Dada la importante
vascularizacion de los ENB, la biopsia
se realiza tipicamente en la sala de
operaciones para controlar una posible
hemorragia. Ademas, la proximidad del
tumor a la érbita y la fosa craneal
anterior justifican la obtencion de
imagenes antes de la biopsia
endoscépica.*

La TAC es un estudio atil para
identificar la lesion, pero de manera
mas importante, representar posible
erosion Osea de la ldmina cribiforme,
Orbita y senos paranasales. Lo usual es
encontrar una masa homogénea con
areas necroticas que no captan el medio
de contraste.10:1!

La RM por su parte es de utilidad para
identificar la extensioén de la masa a
tejudos  blandos.’%! Es necesario
obtener ambos estudios previo a
cualquier intervencidon  quirdrgica,
debido a que los estesioneuroblastomas
suelen involucrar tejidos blandos que no
pueden ser identificados
adecuadamente en una tomografia.
Asimismo, las imagenes de resonancia
con contraste pueden ayudar a
diferenciar el tumor de secreciones
obstructivas en los senos paranasales,
determinar la invasion meningea Yy
extradural, e identificar del compromiso
perineural.? El ENB se caracteriza por
ser hipointenso en relacion con la
materia gris en secuencia T1, e
isointenso o hiperintenso en secuencia
T2.5

Uno de los hallazgos radiol6gicos mas
caracteristicos consiste en una masa en
forma de mancuerna que se extienden a
lo largo de la lamina cribiforme®?. Otro
hallazgo caracteristico es la presencia
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de quistes tumorales en la interfase
tumoral cerebral3,

La tomografia por emisién de
positrones (PET, por sus siglas en
inglés), no se recomienda de rutina para
el estadiaje, pero puede utilizarse para
complementar, y constituye un
instrumento Util en el seguimiento de
los pacientes.®

El gold standard para el diagnostico es
la biopsia que demuestra lesién con las
caractertisticas histopatoldgicas
previamente  descritas, aunado a
estudios de inmunochistoquimica. Se
recomienda la citologia por aspiracion
con aguja fina en ganglios linfaticos en
cuello, para descartar invasion
ganglionar.®

Patologia

Desde sus primeras descripciones, la
histogénesis de esta neoplasia ha sido
discutido. Esta controversia ha dado
lugar a una variedad de nombres que
incluyen estesioneuroblastoma,
neuroepitelioma olfativo,
neuroblastoma olfativo y otros. Se han
sugerido varios origenes anatdmicos de
estesioneuroblastoma, que incluyen las
fibras simpéticas de la cavidad nasal
anterior, las células neuroectodérmicas
del ganglio esfenopalatino, la placoda
olfatoria y el 6rgano vomeronasal. No
fue hasta Obert et al, que demostré que
el tumor se origind a partir de la béveda
nasal superior y se concluyé que el
tumor era de origen neuroectodérmico y
mas del epitelio olfativo.4

Entre los hallazgos caracteristicos a la
microscopia de luz, se encuentran
células pequefias, redondeadas con
nacleos  redondeados-ovalados de
aspecto uniforme.? Las células pueden
ademas tener bordes citoplasmaticos
indefinidos, y un estroma altamente
vascularizado con la presencia de nidos
celulares. Se han descrito dos tipos de
formaciones tipo rosetas: rosetas de

Homer-Wright o pseudorosetas, Yy
rosetas de Flexner-Wintersteiner o
rosetas verdaderas. Las primeras se
encuentran en un 30-50% de los casos y
se caracterizan por un estroma
edematoso y neurofibrillar en el centro
de un conglomerado de células; las
segundas se ven hasta en un 5% de los
casos y se distinguen por un arreglo
anular con espacios similares a
glandulas.*

Debido a su similaridad histol6gica con
otros tumores de células pequefias y
redondas, el estesioneuroblastoma
primario se confunde en ocasiones con
otros tumores como rabdomiosarcoma,
linfoma, meningioma extracraneal,
adenoma pituitario, carcinoma
neuroendocrino pobremente
diferenciado y sarcoma de Ewing.?

La microscopia electronica es confiable
para visualizar los nucleos uniformes y
redondeados, granulos neurosecretores
de un centro denso, procesos neuronales
con microtabulos y neurofilamentos, y
en raras ocasiones, hasta sinapsis.®
Para definir el grado de diferenciacion,
se utiliza el sistema de Hyams, el cual
se basa en caracteristicas histolégicas
como la arquitectura celular, actividad
mitética, pleomorfismo nuclear, rosetas
y/o pseudorosetas y el grado de
necrosis; clasificando los tumores en
grados del 1 al 4.4 Los tumores de bajo
grado, que correspoden a un Hyams 1 a
2, muestran poca 0 nula actividad
mitética, mientras que los tumores de
alto grado, siendo Hyams 3 a 4, tienen
un alto indice mitético.®

En cuanto a los estudios de
inmunihistoquimica, el
estesioneuroblastoma suele ser positivo
por enolasa especifica neuronal hasta en
un 90% de las células, y sinaptofisina,
cromogranina y proteina S-100 hasta en
un 80%. Muestran negatividad para
citoqueratina, vimentina, desmina,
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actina, proteina é&cida fibrilar glial,
UMB45 vy leucocitica  antigeno
comdn. 4816

Estadiaje

Se han descrito dos principales sistemas
de estadiaje para ENB, siendo el Kadish
y el Dulguerov. La clasificacién de
Kadish, originalmente reportada en
1976 con la descripcion de tres
categorias, es la mas comlnmente
utilizada y se basa en la extension
tumoral anatémica.*® Se define el grupo
A para tumores limitados a la cavidad
nasal, el grupo B para tumores con
extension a senos paranasales y el grupo
C para tumores con extensién mas alla
de los senos paranasales y la cavidad
nasal. Posteriormente, se planted una
modificacién a la clasificacion original,
la cual incluye un grupo D para aquellos
pacientes con metastasis distantes al

momento del diagndstico, con ello
dando lugar a la clasificacion
modificada de Kadish.*

La clasificacion de Dulgerov, que se
basa en la clasificacion TNM e incluye
los datos radioléogicos, es preferida por
algunos oncologos y cirujanos porque
permite reconocer de manera temprana
la extension a la IAmina cribiforme en el
estadio T2, y ademas por permitir una
diferenciacion entre tumores
intracraneales extradurales y aquellos
con verdadero compromiso cerebral.?
Sin embargo, un andlisis multivariable
reciente no demostr6 mayor utilidad
para evaluar el prondstico con base en
el estadiaje tumoral T, al igual que
mostro que ambos sistemas de estadiaje
representan pobremente el pronostico
del paciente en un plazo de 10 afios.%’
A continuacion se muestran ambas
clasificaciones en el cuadro 1.

Cuadro 1. Sistemas de Kadish y Dulguerov modificado**’

Clasificacion de Kadish

Grupo A Tumor confinado a la cavidad nasal.
Grupo B Involucra los senos paranasales.
Grupo C §e gxtienda_més _allé de la cavidad sinonasal, incluyendo compromiso de la base del craneo,
oOrbita y cavidad intracraneal.
Grupo D Metastasis distantes al momento del diagnéstico.
Clasificacion de Dulguerov modificada
T1 Tumor limitado a la cavidad sinonasal, excluyendo el seno esfenoidal.
T2 Tumor que involucra la I&mina cribiforme o el seno esfenoidal.
T3 Tumor que involucra la érbita o fosa craneal anterior sin extension dural.
T4 Tumores con extension intracraneal.
N1 Cualquier metastasis a ganglios.
M1 Cualquier metastasis distante.

El estadiaje clinico debe completarse
con una evaluacion por metastasis en
aquellos casos que se presentan con
enfermedad local avanzada o bien
metastasis regional al momento del
diagnostico.*

Tratamiento
La falta de ensayos controlados
aleatorios ha obstaculizado el
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establecimiento de un protocolo de
tratamiento  estdndar  para el
tratamiento del estesioneuroblastoma.
La practica actual se basa en gran
medida en estudios observacionales
retrospectivos, que generalmente
tienen un namero limitado de
pacientes debido a lo poco comun de
esta enfermedad.*®
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No obstante, los estudios
observacionales generalmente indican
gue la cirugia combinada con
radiacion postoperatoria da como
resultado una mayor supervivencia sin
enfermedad y en general en
comparacion con cualquiera de las
modalidades de tratamiento por si
sola.'*

Manejo quirdrgico

Clasicamente, el tratamiento
quirurgico del estesioneuroblastoma
ha involucrado la  reseccion
craneofacial anterior mediante una
craneotomia bifrontal combinada y un
abordaje transfacial para asegurar la
extracciéon en blogue, incluida la
seccion anterior del craneo. Sin
embargo, sigue existiendo una
elevada morbilidad postoperatoria del
35% y una mortalidad del 2 al 5%. Por
lo tanto, se han descrito otros
enfoques, incluido un abordaje
transnasal y transfacial mediante una
incision de rinotomia lateral, con una
morbilidad reducida y resultados
comparables a la  reseccion
craneofacial anterior tradicional.*

Mas recientemente, la expansion de
las técnicas endonasales endoscopicas
ha facilitado el tratamiento de las
neoplasias malignas de la base del
craneo anterior mediante enfoques
minimamente invasivos, pero
respetando los principios
oncolégicos. El enfoque endonasal
endoscoOpico esta ganando un mayor
reconocimiento con resultados mas
favorables, mejores tasas de
supervivencia y menos morbilidad
gue la cirugia abierta. Se realiz6 un
estudio retrospectivo en Irlanda de 32
pacientes diagnosticados con EBN de

i
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1994 al 2013, los datos fueron
suministrados por el Registro
Nacional Irlandés de Cancer, estos
pacientes fueron manejados en el
hospital de Beaumont. Entre
otrasvariebles, en el estudio se
compar6 modalidades de tratamiento
y se document6 que los resultados de
supervivencia son mucho mejores en
los casos tratados endoscdpicamente
en este estudio, sin embargo se trataba
en su mayoria de tumores en estadio
Kadish B o C. Castelnuovo et al.
examinaron el wuso de técnicas
endoscOpicas en el tratamiento de
ENB en una serie de 10 pacientes de
diferentes estadios (Kadish A, 3; B, 5;
C, 2), el seguimiento medio fue de 38
meses y no tuvieron pacientes con
enfermedad recurrente. Una vez mas,
esta serie apoya la reseccion
endoscOpica como una técnica eficaz
para el control de enfermedades. La
extensién intracraneal y la proximidad
a la placa cribriforme y al techo
etmoidal requieren un enfoque
combinado  de  transfacial vy
neuroquirdrgico.?

El objetivo final en la cirugia para
estos tumores es la reseccion
completa con margenes oncoldigicos
seguros, lo cual es crucial cuando se
seleccionan  pacientes para la
reseccion con un abordaje
endoscépico. Ademas, la cirugia
endoscépica puede considerarse como
un complemento de un abordaje
abierto o para la reduccién de
paliativos en casos avanzados.*

Se realiz6 un estudio retrospectivo de
109 pacientes diagnosticados con
EBN de 1962 al 2009 en la Cinica
Mayo, Rochester, los acientes fueron
tratados en este centro, para lesiones
en estadios C y D se realiz6 reseccion
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frontal craneofacial con el objetivo de
garantizar margenes negativos (up-
front craniofacial resection). Para
lesiones Kadish A y B se realiz6 un
abordaje transnasal con o sin
rinotomia lateral con el mismo
objetivo de obtener margenes
negativos.®

Unger et al. han reportado una serie
de pacientes tratados con reseccion
puramente endoscopica y radiocirugia
estereotactica postoperatoria en el
tumor residual y los margenes con
resultados hasta ahora aparentemente
buenos. Se recomienda que los
cirujanos opten por un abordaje que
tenga la mayor probabilidad de
margenes negativos.*®

Radioterapia

La radioterapia postoperatoria
(PORT, por sus siglas en inglés) se
utiliza de rutina debido a la naturaleza
localmente infiltrativa de la
enfermedad, ademés de la dificultad
por definir margenes en la reseccién
de las lesiones, ésta se encuentra
asociada con la supervivencia general
mas alta y presenta beneficios para los
pacientes con enfermedad en estadio
mas alto y para aquellos que reciben
quimioterapia.

Radioterapia adyuvante esta indicada
en tumores mas alla es estadios
Kadish B, estadio Kadish ha se puede
manejar solamente con reseccién
quirdrgica.

La dosis del tratamiento varia entre
los 50-60 Gy, no se utilizan esquemas
con tratamiento a nivel cervical de
rutina y en algunos casos de tumores
avanzados podria utilizarse como
tratamiento neoadyuvante.8

En un estudio restrospectivo realizado
en Irlanda, se incluyeron 17 pacientes,
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de los cuales 3 pacientes estadio C
fueron tratados con radioterapia con o
sin cirugia o quimioterapia. La dosis
de radiacion se distribuy6é desde 50
Gy hasta 66 Gy, excepto en un
paciente que recibié 40 Gy antes de la
operacion. La terapia multimodal,
incluida la radioterapia con una
planificacion precisa del tratamiento
basada en la simulacion de la TC,
logré una excelente tasa de control
local con una toxicidad aceptable y
una supervivencia general razonable
para los pacientes con ENB.®
Dulguerov y Calcaterra informaron
una diferencia dramatica en el estado
libre de recurrencia entre los pacientes
tratados con cirugia o radiacién sola
(14% y 40%, respectivamente, en
comparacién con el 92% para cirugia
y radiacién).t®

Quimioterapia

El papel de la quimioterapia no esta
muy claro en entornos adyuvantes en
tumores tempranos, pero en tumores
localmente avanzados y metastasicos
tiene un papel definitivo. Disminuye
las posibilidades de fallo sistémico al
actuar sobre la metastasis sistémica.
En los entornos neoadyuvantes,
disminuye el tamafio del tumor,
disminuye  los  sintomas  de
compresion y ayuda a una eliminacion
mas completa del tumor. Puede
combinarse con RT en ajustes
neoadyuvantes y adyuvantes para
obtener mejores resultados.®

Los farmacos comunes utilizados son
cisplatino, etoposido, adriamicina,
vincristina y ciclofosfamida. La
literatura inicial en apoyo de la CT
neoadyuvante (NACT) proviene de la
Universidad de Virginia, donde los
pacientes en estadio Kadish C
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recibieron 2 ciclos de NACT con
vincristina y ciclofosfamida con o sin
doxorubicina, seguidos de una dosis
de RT de 50 Gy, seguida de reseccion
craneofacial. Actualmente en la
mayoria de la literatura se reserva para
casos de recaida en los que
previamente se ha tratado al paciente
con  reseccion  quirdrgica Yy
radioterapia adyuvante, el papel de la
guimioterapia como tratamiento
complementario con la cirugia y la
radiacién aln no esta claro.™

La quimioterapia se us6 con mayor
frecuencia en el entorno de
neoadyuvante en nuestra cohorte,
pero el impacto general de esta
modalidad no est4 claro. En nuestra
institucion, los regimenes
neoadyuvantes que incluyen
cisplatino y etop6sido se recomiendan
para aquellos con enfermedad
avanzada con invasion orbital o
intracraniana. El tratamiento con
platino combinado con radiacion
también se recomienda después de la
operacién para aquellos con alto
riesgo de recurrencia local-regional .
Chao et al informaron sobre 8
pacientes que recibieron
quimioterapia neoadyuvante, 6 de los
cuales no mostraron evidencia de
enfermedad en el momento en que se
completd el estudio. Sohrabi et al
detallaron dos casos de
guimiorradiacion preoperatoria con
cisplatino y etoposido, lo que ofrece
otra  estrategia de tratamiento
potencial con quimioterapia para
pacientes con ENB avanzada.'®

Radiocirugia estereotactica

La radiocirugia estereotactica es
cominmente utilizada en
neurocirugia como parte del arsenal

i
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para el tratamiento de tumores
benignos y malignos, ya sean
primarios, residuales, recurrentes o
metastasicos. Sin embargo, hay poca
experiencia en el campo para el
tratamiento de ENB, probablemente
debido a la baja incidencia del tumor
y la variabilidad en el manejo entre
instituciones. Se pueden describir dos
formas de utilizar la radiocirugia
estereotactica para el tratamiento de
pacientes con ENB: en primer lugar,
como tratamiento primario de
pacientes con bajo volumen tumoral,
propiamente a nivel tumoral o bien
como tratamiento adyuvante para la
cavidad tras la reseccion quirdrgica
primaria; en segundo lugar, como
tratamiento para los casos de
recurrencia intracraneal. A pesar de
gue algunos autores favorecen la
reseccion quirdrgica para los casos de
recurrencia intracraneal cuando es
accesible, la radiocirugia
estereotéctica de rescate podria ser el
equivalente a control local de la
enfermedad, y deberia de considerarse
en pacientes de edad avanzada,
médicamente enfermos, si el paciente
lo prefiere o bien en aquellas
situaciones en la que la reseccion
transcraneal pueda resultar en
morbilidad grave.®

Prondstico

En un metaanalisis reciente de ENB,
la supervivencia global y el tiempo
libre de enfermedad a los 5 afios fue
de 45 y 41% respectivamente, sin
embargo, estos estudios son a menudo
el resultado de protocolos de
tratamiento controlado y los pacientes
a menudo recibieron un tratamiento
multimodal agresivo y un excelente
seguimiento. En este metanalisis, la
clasificacion histolégica segin la
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clasificacion de Hyams vy las
metastasis cervicales surgieron como
factores  prondsticos. Tasas de
supervivencia en pacientes Los grados
I a Il de Hyams fueron del 56% en
comparaciéon con el 25% de los
pacientes con grados Il a IV (odds
ratio 6.2). En pacientes con
enfermedad N + en la presentacion
inicial (aproximadamente el 5% del
nimero total de pacientes), la
supervivencia fue del 29%, en
comparacién con el 64% de los
pacientes con enfermedad NO (OR
5,1). Las tasas de supervivencia segun
las modalidades de tratamiento fueron
del 65% para cirugia mas radioterapia,
51% para radioterapia y
guimioterapia, 48% para cirugia sola,
47% para cirugia mas radioterapia y
guimioterapia y 37% para radioterapia
sola. Una combinacion de cirugia y
radioterapia parece ser el mejor
tratamiento. En una gran serie
combinada de reseccion endoscépica
para curar el ENB, el Centro Médico
de la Universidad de Pittsburgh y la
Universidad de Miami revisaron sus
resultados en 23 pacientes. De los 23
pacientes, 19 fueron tratados por
enfermedad primaria mientras que 4
fueron  tratados  por  tumores
recurrentes.?

En el estudio retrospectivo realizado
en China de 1981 al 2016 se
analizaron 187 pacientes con el
diagnostico histopatolégico de EBN y
con respecto al prondstico,  se
evaluaron variables clinico-
patologicas d esta enfermedad como:
estadio, metéstasis a distancia,
modalidad de tratamiento que fueron
estadisticamente significativas con P
menoes que 0.05. En el sequimiento a
3 afos la sobrevida con respecto al

92 we;?wﬁ""l
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estadio fue para estadios A de 91.3%,
estadio B de 91.2% y de 49.5% para
estadios C. Con P menores que
0.0001. Con respecto a las metastasis
a distancia, la sobrevida fue de 16.7%
en caso de estar presentes y de 66.7%
en caso de pacientes sin mestastasis a
distancia.®

De acuerdo con este estudio realizado
en China, con respecto al tratamiento,
las tasas de sobrevida a 3 afios para
pacientes que recibieron cirugia sola,
radioterapia sola, cirugia combinada
con radioterapia, cirugia combinada
con radioterapia y quimioterapia, y
cirugia combinada con quimioterapia
fueron 56.3%, 52.2%, 75.6%, 80.6%
y 22.9 %, respectivamente.®
Ademas, la cirugia y la radioterapia
combinada con o sin quimioterapia
dieron como resultado sobrevida
significativamente mayor (P menor
que 0,000) en comparacion con otros
modos de tratamiento. La cirugia y la

radioterapia combinada con
guimioterapia no dieron como
resultado una sobrevida

significativamente mejor (P menor
que 0.589) en comparacion con la
cirugia y la radioterapia combinada.
Estos resultados indican que la cirugia
y la radioterapia combinada pueden
representar el tratamiento estandar
para el ENB.Y®

Se realiz6 un estudio en el Hospital de
Hokkaido en Irlanda, se trata de un
estudio restrospectivo que se aprobo
en mayo del 2013 un estudio
restrospectivo en el que se incluyeron
17 pacientes con el diagndstico de
EBN de julio de 1992 a junio del
2013. En este estudio, cinco pacientes,
todos con enfermedad en estadio C,
tuvieron recurrencia. El tiempo medio
de recurrencia fue de 59 meses (rango

Rev. Costarricense de Salud Publica, 2019, vol. 28 (1)



D. Chavarria, R. Carranza

7-115 meses). El patrén de recidiva
fue la recurrencia intracraneal en dos
pacientes, la metastasis en los
ganglios cervicales ipsilaterales en
dos pacientes y la diseminacion
espinal en un paciente.®

Se realiz6 un estudio retrospectivo en
el que se incluyeron 70 pacientes con
diagnéstico de EBN en la
Universidad de Texas en el MD
Anderson Cancer Center entre el 1992
y el 2007, en este grupo de pacientes,
la primera recidiva fue local en 11
pacientes (18%), regional en 11
pacientes (18%) y distante en 6
pacientes (10%). Sesenta y cinco
pacientes fueron evaluables para el
desarrollo de metastasis a distancia.
En general, un total de 10 pacientes
(15%) desarrollaron metastasis a
distancia. La mediana de
supervivencia general fue de 126,3
meses (10,5 afios). Se concluye que
los pacientes logran una mayor
sobrevida si no existe evidencia de
enfermdad localmente avanzada o de
metastasis a distancia, ademas se
concluye gue la sobrevida y el tiempo
liore de enfermdad mejoran
considerablemente con tratamiento
con radioterapia postquirdrgico. A
pesar de los excelentes resultados de
supervivencia  (supervivencia  sin
enfermedad de 11,6 afios), el 46% de
los  pacientes  desarroll6  una
enfermedad recurrente en nuestro
estudio con una mediana de tiempo de
recurrencia de 6,9 afios.?

Ozsahin et al informaron una mediana
de tiempo para la progresion local-
regional de 110 meses (9,2 afios).
Bachar et al informaron una mediana
de tiempo hasta la recurrencia de 57
meses. El estudio de Gabory et al
describié una cohorte de pacientes

con una mediana de seguimiento de
99,1 meses (8,3 afos) y encontrd que
la tasa de supervivencia sin
enfermedad fue del 71,5% a los 10
afios. En el metaanélisis de Dulguerov
et al., 24 publicaciones informaron
una tasa de supervivencia sin
enfermedad a los 5 afios (promedio de
41% sin enfermedad a los 5 afios).15
Parece que a pesar de una buena
supervivencia general a largo plazo,
las recurrencias son relativamente
altas (aproximadamente el 50%), y es
mas probable que se produzcan entre
5y 10 afios después del tratamiento.?
De acuerdo con con los estudios
consultados, se propone que es
necesario un periodo de 7 a 10 afios
para el seguimiento adecuado de los
pacientes.

CONCLUSION

El estesioneuroblastoma es uno de los
tumores de senos paranasales mas
raros, con una presentacion clinica y
comportamiento de caracter variable.
En algunos casos, se ha evidenciado
una buena sobrevida a largo plazo, sin
embargo, las recurrencias pueden ser
de hasta un 50%. Para el tratamiento
del ENB, como primera linea, de
acuerdo con mdltiples estudios
retrospectivos y reportes de caso, se
sigue manteniendo la reseccion
quirdrgica, ya sea endoscépica o bien
abierta; teniendo mejores resultados
los pacientes que reciben tratamiento
adyuvante con radioterapia. En cuanto
al papel de la quimioterapia, éste aun
es tema de discusion, ya que algunos
estudios no reportan una diferencia
estadisticamente  significativa, sin
embargo, en algunos reportes de caso
y estudios retrospectivos se ha
documentado un aumento en la
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sobrevida. Existen diferentes factores
determinantes en cuanto al pronostico
de la enfermedad, como lo son el
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