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ESTESIONEUROBLASTOMA;
UNA REVISION BIBLIOGRAFICA

SUMMARY:

The esthesioneuroblastoma (ENB) is a ma-
lignant tumor of the nasal cavity first descri-
bed by Berger and colaborators in 1924. It is

an uncommon tumor, but not for this it is of .

little importance. Due by its low incidence it
is considered a neoplasm difficult to recogni-
ze and to diagnose. Also makes it a motive of
controversy. This is the same reason that
omits the clinic experience that can be obtai-
ned about its matter in any medical center.
Until 924 it had been described in the
world's literature in about three hundred ca-
ses. In Costa Rica in the Tumors National
Center where in obligatory form all malig-
nant neoplasm has to be noted, up to this
moment there exists four cases of ENT re-
ported.

* Qtorrinolaringdloga. Hospital Max Peralta, Cartago.
* QOtorrinolaringdlogo. Hospital William Allen, Turrialba.

Xinia Arias Cordero. *
Arturo Brenes Gamboa, ¥*

INTRODUCCION:

El estesioneuroblastoma (ENB), o neuroblasto-
ma olfatorio, fue descrito en 1924 por Berger y
colaboradores (2); se trata de un tumor maligno
y poco frecuente del tejido olfatorio, con un
cuadro histopatolégico semejante al de las neo-
plasias de ganglios simpdticos, médula supra-
rrenal y retina (tumores de 1a cresta neural). (1,
4,5,7,8,11, 12, 14)

ORIGEN:

La opinién prevaleciente es que estos tumores
son de origen neuroectodérmico y surgen del
epitelio olfatorio.(1, 12) Su etiologia se manti-
ne aln en la oscuridad; no obstante existen es-
tudios que los relacionan con distintos factores,
como el contacto con asbestos. (1) Harold ha
podido reproducir tumores malignos nasales
neuroepiteliales invasivos en animales de expe-
rimentacion al administrarles dietil-nitrosamina
por diversas vias (intragdstrica, intratraqueal,
intradérmica, intraperitoneal y subcutdnea)
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(12}, io cual sugiere que este carcinégeno se
absorbe hacia la circulaci6n sistémica y es
transportado al epitelio nasal (4, 11, 12, 14)

ANATOMIA DE LA ZONA OLFATORIA:
Los receptores olfatarios estdn limitados a la
mucosa nasal, en una regién muy pequeiia que
comprende, bilatcralmente, las paredes de un
nicho angosto, formado por el comete superior,
la parte superior del tabique nasal y ¢l techo de
la fosa nasal,

Bulbo olfatorio

Limina \ Fibras Nerviosas
cribosa ‘-l &

Qlfatorias

-

FIGURA #1

Las neuronas bipolares del epitelo olfatorio son
los 6rganos esenciales del sentido del olfato.
(12) Los nervios olfatorios, gue son unos vein-
te, ascienden en surcos del hueso etmoidal y
penetran en el crdneo a través de las pequenas
perforaciones de la 14mina cribosa. Las dendri-
tas terminan al dar origen a prolongaciones pro-
toplasmdticas, filamentosas, que sobresalen en
la cavidad nasal en donde estdn cubicrtas solo
por una capa de liquido secretado por las glin-
dulas de Bowman. (12}

SINTOMAS Y SIGNOS:

La queja mds frecuente de ios pacientes con
ENB es la epistaxis, seguida de abstruccidn
nasal, dolor local, epffora, anosmia, diplopia,
propiosis y una masa palpable en cuello. (8, 12}

Es notoria ia habifidad de este tumor para dise-
minarse a lo largo del nervio olfatorio, sin
comprometer el tejido adyacente, con lo cual
puede, en ocasioncs, extenderse hacia la cavi-
dad craneal manteniendo intacta la dura. (13)

DIAGNOSTICO:

El hallazgo m4s fecuente en el momento del
examen fisico es la presencia de una masa car-
nosa, enrojecida y polipoidea, que sangra facil-
mente y que varfa de tamafio desde un pequefio
polipo en ta regién cribiforme hasta una masa
grande, que puede llegar a ocupar por completo
ambas fosas nasales. (5) Es imprescindible la
realizacion de una Tomograffa Axial Computa-
rizada (TAC) para poder determinar ia exten-
sién del tumor (5, 12), con cortes coronales a 3
mm ¢ menos, para lograr establecer si existe
compromiso intacraneal lo cual determina el
abordaje quirdrgico en cada paciente y, sobre
todo, su pronéstico. El diagnéstico definitivo,
por supuesto, debe realizarse microscépicamen-
te.

HISTOPATOLOGIA:

El aspecto macroscopico del neroblastoma oifa-
torio es el de una masa por lo general, roja, la
cual sobresale en el 4tico nasal y que puede ser
pediculada o sésil. MicroscGpicamente, se ob-
serva que las células tumorales pueden variar
desde un neuroblasto inmaduro hasta un neuro-
cito de aspecto benigno. (3, 12). Existe tenden-
cia a la organizacién dcl tejido en nidos tumo-
rales, separados por tabiques fibrosos, signo
Gtil para diferenciar esta Iesién de otras entida-
des como el carcinoma indiferenciado nasal.
(11, 14)

Esta morfologia se define, facilmente en piezas
grandes de tejido, y, por el contrario, resulta di-
ficil de apreciar cuando la muestra que se envia
es escasa. (4) Predominan las células pequefias
y redondeadas que se colocan en ldminas, difu-
sas, separadas por bandas angostas de tejido re-
ticular. Las rosetas o pseudorrosetas son raras o
no existen, asf como las mitosis. (3, 4) La mi-
croscopfa electrénica es de gran utilidad para ¢l
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diagndstico; la estructura nuclear fina es poco
apreciable, pero el citoplasma muestra dos ca-
racteristicas importantes:

* vesiculas ¢ore densas (o granulos secretores)

¥
* procesos citopldsmicos largos. (3, 12)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Se deben considerar las siguientes patologfas:
adenocarcinoma poco diferenciado, carcinoma
de células tansicionales, carcinoma anapldsico,
melanoma maligno, amelanético, rabdomiosar-
coma embrionario, sarcoma de Ewing y otros
sarcomas y otros sarcomas embrionarios, linfo-
ma maligno, plasmocitoma extramedular, infil-
tracién leucémica y metdstasis de carcicoma
anapldsico de células pequefias, entre otras (11,
13, 14),

Existen haHazgos morfolégicos que, por lo ge-
neral, no se encuentran en el ENB, como lo son
el pleomorfismo celular, las células con nuctéo-
los prominentes, figuras mitéticas ahundantes,
patrén reticular denso o difuso, glucégeno y
mucina epiteliales tefiibles {11, 14), los cuales
son de gran utilidad para la realizacién del
diagnéstico final.

CLASIFICACIGN:

La clasificacién del ENB depende de la di-
ferenciacién celular y de la presencia o ausen-
cia de estucturas glandulares.{12) McCormack
y Harris consideran, ademds, la existencia 0 no
de rosetas y pseudorrosetas:

1. Estesioneuroepitelioma con rosetas.
2. Estesioneuroepitelioma con pseudorrosetas.

3. Estesioneuroepitelioma sin rosetas ni pseu-
dorrosctas. (1, 4, 11, 14)

ESTADIOS:
Existen maltiples propuestas para la determina-
cifn del estadfo de esta enfermedad; a conti-

nuacién, se citan dos de las mayormente utili-
zadas en la actualidad,

“Estadiaje” segin Kadish:

Grupo A, Tumor confinado a la cavidad nasal.

Grupo B. Tumor que se extiende a los senos
paranasales.

Grupo C. Tumor que se extiende mds alid de la
cavidad nasal y de los senos
paranasales. (§)

“Estadiaje” de la UCLA (Dulguerov):

T1. Tumor en cavidad nasal y senos
paranasales, excluyendo esfenoides,
con celdillas etrnoidales superiores intactas.

T2. Tumor en cavidad nasal y senos paranasales,
excluyendo esfenoides, con extensidn
© erosién al platillo cribiforme,

T3. Tumor que se extiende a la 6rbita o
protruye 2 la fosa craneal anterior.

T4, Tumor que compromele ¢l cerebro. (5)

TRATAMIENTO:

Diferentes estudios muestran un tratamiento
multidisciplinario, mediante el uso de radiote-
rapia preoperatoria, sélo radioterapia, sélo re-
seccifén quirtrgica y, en algunos casos, combi-
nacién de radioterapia, quimioterapia y resec-
ci6n quinirgica. (3, 4, 5,6, 7, 10,13)

Dulguerov y colaboradores, quienes son de los
gue mejores resultados reportan, obtuvieron un
74 por ciento de sobrevida a cinco afios y un 60
por ciento a diez afios, a través del empleo de
radioterapia combinada con reseccién quinirgi-
ca. {5, 14) Los factores gue ensombrecen el
prondstico son: una gran extensidén tumoral, el
que el paciente sea mayor de 5O afios, la recu-
rrencia local y 1a presencia de metéstasis. (5)

RESUMEN:

El estesioncuroblastoma (ENB) es un tumor
maligno de la cavidad nasal descrito, primera-
mente, por Berger y colaboradores en 1924, Es
un tumor poco frecuente, més no por ello poco
importante; precisamente debido a esto ¢s que
se convierte en una neoplasia de dificil recono-
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cimiento y diagnéstico, ademds de que aidn
constituye maotivo de controversia. Esta ¢s la
misma razén que limita la experiencia clinica
que pueda adqurirse al respecto en cualquicr
centro médico.

Hasta 1992 s¢ habfan descrito en la literatura
mundial cerca de trescientos casos. En Costa
Rica, en ¢l Cento Nacional dc Tumores donde
cn forma obligatoria toda ncoplasia maligna de-
be ser notificada, existen reportados hasta el
momento cuatro casos de ENB.
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