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I. Introduccién
El estesioneuroblastoma es una neoplasia poco frecuente menor al 3% de la poblacion en

general. Surge del neuroepitelio olfatorio en la cavidad nasal superior.

El tumor fue reportado por primera vez en 1924 por Berger caracterizandolo como una neoplasia
de origen de la cresta neural similar a neuroblastoma. En 1997, Broichi revisando 945 casos
reportados en la literatura mundial realizé un estudio en el que fue identificado en pacientes en

todas las edades de los 18 meses a 84 afios, siendo extremadamente raros en la infancia.

Con los afios, los regimenes de tratamiento multidisciplinarios agresivos se han utilizado para
tratar de prolongar el estado libre de la enfermedad; pero la recidiva local es comin y el mejor
tratamiento sigue siendo un tema de debate. Desde su introduccion hace casi dos décadas, la
endoscopia se ha convertido en un elemento esencial de Rinologia. Aunque este método se ha
utilizado ampliamente, en particular para prondstico y tratamiento de enfermedad inflamatoria
nasal y paranasal, se han discutido reportes de cirugia endoscépica para este tipo de neoplasia

encontrando buenos resultados’?

I1. Marco teérico

Epidemiologia

Constituye solo el 3% al 5% de todas las neoplasias intranasales. 0,4 casos/millon de hab., en
edades comprendidas entre 2-94 afios (distribucion bimodal en la 2da y 6ta décadas de vida)

sin predileccion de género.



Etiologia

En los dltimos 20 afios se ha publicado, en la bibliografia médica mundial, aproximadamente
1.000 casos de pacientes portadores de estos tumores, con los que se muestra 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 lesiones de esta area. Estudios
moleculares y citogenéticos: muestran: sobrexpresion de ADN en el material genético del
cromosoma 19, aumento/reforzamiento parcial del brazo largo del cromosoma 8, 15, y 22; y
deleccion de todo el brazo largo del cromosoma 4. Algunas pérdidas y ganancias se han

reportado en los cromosomas: 3p, 64, 99, 10q, 13q, y 170.

Especificamente, delecciones en el cromosoma 11, y aumentos en el 1p estan asociadas con un
mayor riesgo de desarrollar metastasis, y con prondsticos menos favorables.

La ausencia de la fusion de genes EWS7FLI-1, translocacion t (11; 22) (g24; q12), y la expresion
de CD99, indican que el Neuroblastoma olfatorio no esta relacionado o no debe ser incluido en el

grupo de tumores Ewing/PNET. **

Patogenia

Crece por invasion local , con destruccién progresiva de la lamina cribosa, invade las fosas
nasales, senos paranasales, fosa craneal anterior y rinofaringe, puede dar metastasis a ganglios
cervicales y al pulmén , hueso e higado por via hematdgena en un 9 a 13 %.

La incidencia de metastasis a ganglios cervicales al momento de la presentacion puede ser de 5-

8%, aunque segun revisiones, podian ocurrir hasta en un 20-25% de estos pacientes. *



El estesioneuroblastoma se origina a lo largo de la zona olfatoria.

ANATOMIA DE LA ZONA OLFATORIA: Los receptores olfatarios estan limitados a la
mucosa nasal, en una regién muy pequefia que comprende, bilateralmente, las paredes de un
nicho angosto, formado por el comete superior, la parte superior del tabique nasal y el techo de la
fosa nasal. Las neuronas bipolares del epitelo olfatorio son los 6rganos esenciales del sentido del
olfat. Los nervios olfatorios, que son unos veinte, ascienden en surcos del hueso etmoidal y
penetran en el craneo a través de las pequefias perforaciones de la lamina cribosa. Las dendritas
terminan al dar origen a prolongaciones protoplasmaticas, filamentosas, que sobresalen en la
cavidad nasal en donde estan cubiertas solo por una capa de liquido secretado por las glandulas

de Bowman.®

Manifestaciones Clinicas

Sintomas: obstruccion nasal unilateral: 70%; Epistaxis: 50%. EXisten otros signos y sintomas

menos comunes: cefalea, epifora, rinorrea, anosmia y alteraciones visuales.

Se debe sospechar en pacientes con obstruccion nasal unilateral persistente y epistaxis, puede
cursar con anosmia. No obstante, los sintomas y signos oculares pueden ser los primeros en
aparecer (dolor periorbitario, epifora, exoftalmos, alteraciones visuales) aunque el diagnéstico a

través de éstos es infrecuente.

Otalgia y otitis media pueden resultar de la obstruccion del tumor en la trompa de Eustaquio.
Cefalea frontal sugiere compromiso de senos frontales. Crece por invasion local, con

destruccion progresiva de la ldmina cribosa; con la evolucién, la neoformacion va invadiendo



fosas nasales, senos paranasales, base del craneo, rinofaringe, fosa craneal anterior y I6bulos

frontales.?

Diagndstico

Para poder tener un digndstico certero y oportuno es importante realizar una adecuada

exploracion fiscia e historia clinica completa.

Estudios de imagen en los que se pouede apoyar la presencia de una masa en regién nasal
principalmente la cual reforzard de manera heterogena con el medio de contraste y de acuerdo a
la extensién se encontraran invasion hacia otros tejidos con destruccon Osea. Una vez que se

tenga el diagnostico radioldgico se deberfia realizar forzosomante estudio histopatolégico.

El aspecto macroscopico del neroblastoma olfatorio es el de una masa por lo general, roja, la cual

sobresale en el tico nasal y que puede ser pediculada o sésil.>®

Microscopicamente, se observa que las células tumorales pueden variar desde un neuroblasto

inmaduro hasta un neurocito de aspecto benigno. Existe tendencia a la organizacion del tejido en



nidos tumorales, separados por tabiques fibrosos, signo Util para diferenciar esta lesién de otras

entidades como el carcinoma indiferenciado nasal.>®

Diagnostico diferencial

Carcinoma de células escamosas, carcinoma sinonasal indiferenciado, linfoma extranodal de
células NK/T, carcinoma de tipo nasal, rabdomiosarcoma, Ewing/PNET, melanoma maligno de
Otros: paraganglioma, plasmocitoma extramedular, adenoma pituitario, meningiona extracraneal,

condrosarcoma mesenquimal, y sarcoma granulocitico.”

Anatomia Patol6gica

El aspecto macroscopico del neroblastoma olfatorio es el de una masa por lo general, roja, la cual
sobresale en el atico nasal y que puede ser pediculada o sésil. Microscopicamente, se observa
que las células tumorales pueden variar desde un neuroblasto inmaduro hasta un neurocito de
aspecto benigno. Existe tendencia a la organizacion del tejido en nidos tumorales, separados por
tabiques fibrosos, signo util para diferenciar esta lesién de otras entidades como el carcinoma

indiferenciado nasal.®
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Clasificacion histoldgica de Hyams

Grado

Conservacion
arquitectura

lobular

Indice

mitotico

Polimorfismo | Matriz Rosetas | Necrosis

nuclear fibrilar

N -

+/-

alto

Marcado ausente ninguna | Frecuente

Las rosetas o pseudorrosetas son raras 0 no existen, asi como las mitosis. La microscopia

electronica es de gran utilidad para el diagnostico; la estructura nuclear fina es poco apreciable,

pero el citoplasma muestra dos caracteristicas importantes:

* vesiculas densas (0 granulos secretores)

* procesos citoplasmicos largos.™*
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Estadificacién

Es importante para el tratamiento el estadificar al estesioneuroblastoma, existen muchos sistemas
de estadificacion para esta neoplasia pero actualmente los 3 sistemas més utilizados son: La
clasificacion de Kadish , Dulguerov y Calcaterra y Biller.

Clasificacion de Kadish

A Tumores de fosa nasal.

Extension mas alld de senos paransales, Orbita, base de craneo,

lamina cribiforme, intracraneal.

Clasificacion de Biller y colaboradores

T1 Indica que el tumor afecta a la cavidad nasal y senos
paranasales, excluyendo el esfenoides, con o sin erosion del

hueso de la fosa craneal anterior.

Afecta al cerebro y es irresecable con margenes.

1?2



Clasificacion de Dulguerov y Calcaterra

T1 el tumor afecta a cavidad nasal y/o senos paranasales.

T2 el tumor afecta la cavidad nasal y/o senos paranasales,
incluyendo esfenoides con extensién o erosion de la placa
cribiforme.

T3 el tumor se extiende o protruye dentro de la fosa craneal anterior
sin invasién dural.

T4 cuando afecta al cerebro.

NO si no hay afectacion ganglionar cervical; N1, cualquier
afectacion cervical ganglionar.

MO si no hay metastasis; M1 existe evidencia de metéstasis a

distancia.

Tratamiento

Para el manejo de esta enfermedad se han empleado multiples estrategias, desde cirugia
exclusiva; asociaciones de radioterapia y quimioterapia; cirugia y radioterapia; y por ultimo la
asociacion de las tres armas terapéuticas: cirugia, radioterapia y quimioterapia. Esta Gltima
modalidad es el esquema terapéutico mas empleado, y que obtiene la mayor tasa de curacién.>®

En la actualidad solo en caso de lesiones T1, es decir, tumor pequefio y bien localizado bajo la
placa cribiforme, estaria indicada cirugia o radioterapia exclusiva. Pero hay que tener en cuenta
la dificultad de obtener informacion exacta del estado de los margenes en las piezas quirurgicas

de cavidad nasal y senos paranasales, asi como lo complejo de conseguir margenes adecuados
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libres, por lo que para reducir al minimo la posibilidad de recurrencia local se indica de forma
adyuvante tratamiento con radioterapia, sobre todo en los casos de tumores de alto grado, y mas
aun, en estadios avanzados. Para todos los estadios, se produce recurrencia local en el 86% de los
casos tras cirugia como Unico tratamiento; en el 60% tras radioterapia radical, y cuando se
emplea la combinacion de ambos tratamientos la recurrencia local se produce en el 17% de los
pacientes*. A los 5 afios el control local con cirugfa sola es de 72% y con tratamiento combinado
de 86%>. Si bien no esta clara la mejor secuencia, hay autores que defienden la radioterapia
preoperatoria porque se disminuye el riesgo de siembra de células tumorales tras la cirugia y
permite mejor control local tumoral. Esto permite optimizar la posibilidad de reseccién total, con
minimo deterioro estético. Estos autores recomiendan en el estadio A: cirugia (s6lo en casos
seleccionados) asociado a radioterapia; en el estadio B radioterapia al volumen clinico tumoral
(CTV) seguido de cirugia; y en el estadio C recomiendan quimioterapia preoperatoria y/o

radioterapia seguida de la reseccion quirdrgica.

Aquellos pacientes que experimentan reduccion del volumen tumoral tras radioquimioterapia
neoadyuvante demuestran un mejor prondstico, con tasas de supervivencia global a los 5y 10

afios del 81% y 54%".

La mayoria de los autores recomiendan el uso de radioterapia postoperatoriay utilizan como
técnica estandar, radioterapia externa con fotones de Megavoltaje procedentes de Acelerador
Lineal con tres campos (uno anterior y dos laterales con cufias para homogeneizar dosis).

Incluyen un margen de 1,5 cm. sobre tejido cerebral, y un margen de dos centimetros para otros

tejidos.
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La dosis total seria entre 55 y 65 Gy, pero en general es deseable alcanzar una dosis igual o
superior a 60 Gy.

La guia terapéutica sugerida por autores como Theilgard y Buchwald es la siguiente: en el
estadio A y B de Kadish reseccion quirdrgica y radioterapia externa adyuvante; en el estadio C
reseccion quirdrgica via craneofacial seguida de radioterapia combinada con quimioterapia.

Recomiendan ademés largos periodos de seguimiento’.

En cuanto a la técnica quirdrgica, en general y debido a la extension intracraneal del
estesioneuroblastoma, y su relacion tan cercana con el techo etmoidal y la placa cribiforme, se
requiere una combinacion de abordaje transfacial y neuroquirurgico, salvo en aquellos pacientes
con tumores T1 con evidencia radioldgica clara de ausencia de afectacion de la placa cribiforme
y del techo etmoidal. Por tanto se recomienda la reseccion craneofacial, que con respecto a otras
técnicas quirdrgicas, ha permitido mejorar el control local de esta enfermedad, que en algunos
casos ha pasado del 40% al 100%, como presentan en su trabajo autores como Dulguerov y
colaboradores®. Para otros, del 40% al 60% en el trabajo de Spaulding®. La técnica craneofacial
permite la reseccion en bloque del tumor con mejor estudio de cualquier extension intracraneal y
proteccion de estructuras como cerebro y nervios Opticos. Esta técnica debe incluir la placa
cribiforme ipsilateral completa y la cresta galli. Deberia resecarse también el bulbo olfatorio y la
capa dural que lo cubre. La conservacién del sistema olfatorio contralateral cuando es posible,

permite preservar el sentido del olfato en pocos casos.

Recientemente, hay autores que combinan técnicas endoscOpicas con craneotomia anterior

seguidos de radioterapia adyuvante, y obtienen valores de supervivencia libre de enfermedad en
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6 casos de un total de 7 pacientes estudiados, en un periodo de 10 afios.

En cuanto al enfoque terapéutico sobre las cadenas cervicales, en un 5% de los casos de
estesioneuroblastoma los pacientes presentan en el momento del diagndstico afectacion
metastasica cervical. En caso de enfermedad palpable en el cuello, se debe realizar diseccion
cervical y sobre la enfermedad residual completar el tratamiento con radioterapia con una dosis
igual o superior a 60 Gy. Si la afectacion ganglionar es multiple, el tratamiento debe ser
bilateral®. Si bien hay autores que recomiendan el tratamiento profilactico cervical con
radioterapia alcanzando una dosis de 50 Gy sobre cuello en pacientes con estesioneuroblastoma
sin afectacion regional ganglionar clinica, la recomendacion terapéutica mas extendida es su
empleo en aquellos casos avanzados localmente, realizando previamente un estudio radioldgico

adecuado de las cadenas ganglionares cervicales.

En cuanto al papel de la quimioterapia, los trabajos iniciales sobre esta enfermedad indicaban el
empleo del tratamiento sistémico en la enfermedad recurrente 0 metastésica. Pero autores como
Eden y colaboradores, abogan por esquemas neoadyuvantes en estadio C de Kadish, con
Ciclofosfamida mas Vincristina con o sin Adriamicina asociada y seguido de tratamiento con
radioterapia (50 Gy) y tras esto reseccion quirdrgica con técnica craneofacial. Con este esquema
terapéutico, obtienen una supervivencia actuarial a los 5 afios de 72% y a los 10 afios de 60%.
Resultados similares también obtienen sin quimioterapia autores como Dulguerov y Calcaterra®,
sin que quede demasiado claro, la medida en que la quimioterapia contribuye a estos resultados.
Autores como Koka en la Clinica Mayo* o McElrog en el Instituto Gustave Rossy prefieren los
esquemas basados en Cisplatino y es este ultimo autor quien observa, que los grados histoldgicos

de Hyams parecen ser de gran importancia en la prediccion de respuesta a la quimioterapia. Asi,
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a pesar de la sensibilidad de estos tumores a los esquemas basados en Platino, los pacientes con
tumores de alto grado tienen una evolucién mas agresiva que aquellos de bajo grado. En la
Universidad de Erlangen-Nuremberg plantean también una estrategia multidisciplinaria para el
estesioneuroblastoma, particularmente en los tumores avanzados, comprobando que el
tratamiento agresivo es capaz de mejorar la supervivencia a largo plazo®. De igual manera en la
Universidad de Northwestern, observan que dentro de un tratamiento multidisciplinario, la
quimioterapia parece mejorar los resultados terapéuticos en aquellos tumores avanzados y/o de
alto grado, si bien se precisa mayor investigacion.

Con igual criterio autores como Crubar y Cols® recomiendan tratamientos combinados, con
esquemas de quimioterapia multiple (cisplatino, etoposido, ciclofosfamida y vincristina), otros
autores han investigado la eficacia y tolerabilidad de la combinacion de quimioterapia (con
citostaticos como ciclofosfamida, adriamicina, vincristina con infusion continua de cisplatino y

etopdsido), asociada a radioterapia y trasplante de Stem-cell de sangre periférica.

Pronéstico

Los factores que tienen repercusion pronéstica en la supervivencia de los pacientes con esta
enfermedad son los siguientes: presencia de enfermedad linfatica ganglionar palpable (29% si es
positivo frente al 64% si es negativa), la clasificacion histopatolégica de Hyams (supervivencia
libre de enfermedad a los 2 afios 26% para los grados 111y IV, frente al 66% para los grados | y
I1, y a los 5 afios las cifras son respec- tivamente 43% y 64%) la clasificacion clinica de Kadish
(supervivencia libre de enfermedad a los dos afios de 30% para estadio C, y de 75% para estadio
Ay B). También es un factor pronostico, la respuesta local con disminucion de volumen tumoral

tras tratamiento con quimioterapia. -
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Supervivencia

La probabilidad de sobrevida en pacientes con metéstasis cervicales tardias es mayor en quienes
se aplican métodos de terapia combinada (radioterapia + cirugia) que en quienes se emplea un

solo tipo de terapia (59 vs. 14% respectivamente).

En un estudio realizado en 42 pacientes, en quienes se realiz6 una reseccion créneo-facial, la
recurrencia local fue mayor en aquellos pacientes a quienes no se les dio radiotera- pia (28 vs.

4%).
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I11. Planteamiento del problema

Es una neoplasia relativamente poco comin que representa el 3% -5 % de todos los tumores
malignos nasosinusales sin predileccion de raza , sexo o edad. El origen es dentro de la cavidad
nasal superior y da lugar a menudo sintomas no especificos tales como la obstruccién nasal ,

hiposmia o epistaxis que pueden estar presentes durante meses antes del diagnostico.

Esta baja incidencia hace que sea dificil llevar a cabo un estudio prospectivo aleatorizado
controlado doble ciego y explica el porqué de la presencia en la literatura internacional

unicamente de estudios principalmente retrospectivos y series de casos.

Por lo anterior, y aunque existen publicaciones en la literatura internacional acerca de las
caracteristicas clinicas, tratamiento y seguimiento de los pacientes diagnosticados con esta
patologia ; existen muy pocos estudios descriptivos retrospectivos en la poblacion mexicana, por
lo que se contribuiria con este trabajo a complementar la informacion acerca de la edad de
presentacion, estudio de imagen con el que se estadifica la patologia, estadio al momento del
diagnostico, el tratamiento quirdrgico otorgado y el porcentaje de recurrencia con el tratamiento
instaurado; todo lo anterior desarrollado en un tercer nivel de atencion como lo es el Centro
Médico Nacional “20 de Noviembre” perteneciente al Instituto de Seguridad y Servicios Sociales

de los Trabajadores del Estado (ISSSTE).
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V. Justificacion

El Estesioneuroblastoma es una condicién con una alta morbimortalidad debido diagnéstico
tardio y encontrarse en estadio avanzados una vez que se realiza. Presentando en algunas
ocasiones ya invasion a otras estructuras por el patron de crecimiento del mismo, por lo que
ofrecer un diagndstico, un tratamiento resolutivo y un adecuado seguimiento a corto, mediano y

largo plazo es de alta prioridad.

En este Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, no se tiene estandarizado un algoritmo
para el diagndstico, tratamiento (médico y/o quirdrgico) y seguimiento a corto, mediano y largo
plazo del Estesioneuroblastoma , por lo que con este trabajo se pretende dar el primer paso para

realizar el mismo y se homogenice los criterios de lo anteriormente mencionado.

V. Objetivo general

Recabar la experiencia de 5 afios que se tiene en el Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”
en cuanto al diagndstico, tratamiento, recurrencia y el seguimiento otorgado en los pacientes con
diagndstico de estesioneuroblastoma, comparando lo anterior con la experiencia publicada en la
literatura nacional e internacional y con ello realizar un algoritmo para el diagnostico,
tratamiento y seguimiento de los pacientes , con el fin de homogenizar criterios y otorgar los
anteriores mencionados de una manera adecuada y oportuna , reduciendo con ello la

morbimortalidad de esta patologia.
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V1. Objetivos especificos

1. Obtener el tipo de presentacion clinica mas frecuente al momento del diagnostico.

2. Conocer el estudio de imagen mas utilizado para la adecuada estatificacion de esta
patologia.

3. Describir el estadio clinico més frecuente al momento del diagnéstico en un tercer nivel
de atencion.

4. Exponer el tratamiento utilizado de acuerdo al estadio en el que se diagnostica la
patologia.

5. Conocer edad y género mas frecuente en la que se presento esta patologia.

6. Obtener porcentaje de mortalidad si es que la hubo .

VI1. Disefio del estudio

Tamano de la muestra

Se realizara un estudio descriptivo retrospectivo, en el cual se obtendra informacion de
expedientes clinicos, de pacientes diagnosticados con estesioneuroblastoma en el Centro Médico
Nacional “20 de Noviembre” en el periodo comprendido de Enero del 2009 a Diciembre del
2014,, los cuales son un total de 11 pacientes, siendo una muestra suficiente y representativa para

este tipo de patologia poco frecuente.
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Definicion de las unidades de observacion

Se realizara una revision de un total de 11 expedientes, de pacientes con diagndstico
histopatoldgico confirmado de estesioneuroblastoma en el periodo comprendido de Enero del
2009 a Diciembre del 2014.

Se obtendra de los mismos la edad promedio de presentacion, el estudio de imagen utilizado para
la estadificacion, el estadio clinico al momento del diagnéstico, el tratamiento utilizado (tipo de
abordaje quirurgico y la terapia adyuvante), presencia de recidiva y tipo de seguimiento a corto,

mediano y largo plazo que se otorgo.

Criterios de inclusién

1. Pacientes diagnosticados con estesioneuroblastoma en un periodo de Enero 2009-
Diciembre 2014 en Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” ISSSTE.

2. Pacientes derechohabientes al Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” ISSSTE.

3. Paciente diagnosticados con estesioneuroblastoma por estudio histopatologico.

4. Pacientes con diagndstico de estesioneuroblastoma manejados por el servicio de

Otorrinolaringologia.

Criterios de exclusién

1. Pacientes con estesioneuroblastoma diagnosticados fuera del periodo comprendido Enero
2009-Enero 2014.
2. Pacientes con diagnéstico de  estesioneuroblastoma no  manejado  por

Otorrinolaringologia.
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3. Pacientes con tumoraciones nasales con diagndsticos histopatoldgicos diferentes a
estesioneuroblastoma.

Criterios de eliminacion

1. Pacientes cuyo expediente no contd con toda la informacion estudiada en esta
investigacion.
2. Paciente o tutor que se niegue a firmar consentimiento informado para el uso de la

informacion de su expediente clinico.

Definicidn de variables y unidades de medida

Presentacion: Se obtendra la informacion de los expedientes clinicos, tomandose en cuenta
los signos y sintomas principales por los cuales se realizd el diagnostico presuntivo.

CUALITATIVA NOMINAL
- Estudio de imagen: Se obtendra el estudio diagnéstico de imagen con el cual se estadifico la
extension de la neoplasia al momento de su valoracién en consulta externa previo a su

ingreso hospitalario. CUALITATIVA NOMINAL

- Estadio: Se obtendra tomandose en cuenta el estadio clinico con el que contaba el paciente a

su valoracién de primera vez en consulta externa. CUANTITATIVA DISCRETA

- Tipo de abordaje: Se obtendra el tipo de abordaje quirdrgico que se realizé como parte del

tratamiento instaurado. CUALITATIVA NOMINAL
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- Terapia adyuvante: Se obtendré el tipo de terapia adyuvante que se utiliz6 en cada paciente.

CUALITATIVA NOMINAL

- Recurrencia: Se recabara si existio recidiva 0 no, y en caso de que esta haya ocurrido, se

obtendré el tiempo en el cual se dio la misma. CUALITATIVA NOMINAL

Seleccion de fuentes, métodos, técnicas y procedimientos de recoleccién de la informacion.

Se realizara un analisis de la edad del paciente, la forma de presentacion clinica, el estudio de
imagen que se utilizé para la estatificacion y el estadio clinico en el cual se encontraba el
paciente al momento de su valoracién de primera vez en la consulta externa, asi como también el
tipo de abordaje quirdrgico y terapia adyuvante que se utiliz6 como parte del tratamiento, si

existio o no recidiva de la enfermedad y en cuanto tiempo se dio la misma.

Todo lo anterior con la finalidad de exponer la experiencia que se tiene en este Centro Médico
Nacional “20 de Noviembre” como un tercer nivel de atencion acerca del estesioneuroblastoma y
determinar si existen diferencias de las variables antes mencionadas con la literatura nacional e
internacional, lo cual sera reportado por escrito. Se vaciaran los datos en el programa Excel de la

paqueteria de Microsoft Office, para realizar estadistica descriptiva.
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Definicion del plan de procesamiento y presentacion de la informacion

Se capturaran los datos en los programas Word y Excel de la paqueteria de Microsoft Office

Consideraciones éticas

En este estudio descriptivo retrospectivo, toda la informacidn recabada de la revision de los
expedientes clinicos sera confidencial y se mantendra en el anonimato, utilizandose Unicamente
con fines de investigacion para este estudio en particular, como se menciona en la declaracion

de Helsinki (642 Asamblea General, Fortaleza, Brasil, octubre 2013) en los siguientes puntos:

Aunque el objetivo principal de la investigacion médica es generar nuevos conocimientos, este
objetivo nunca debe tener primacia sobre los derechos y los intereses de la persona que participa

en la investigacion.

En la investigacion médica, es deber del médico proteger la vida, la salud, la dignidad, la
integridad, el derecho a la autodeterminacion, la intimidad y la confidencialidad de la
informacion personal de las personas que participan en investigacion. La responsabilidad de la
proteccion de las personas que toman parte en la investigacion debe recaer siempre en un médico
u otro profesional de la salud y nunca en los participantes en la investigacion, aunque hayan

otorgado su consentimiento.

Deben tomarse toda clase de precauciones para resguardar la intimidad de la persona que

participa en la investigacion y la confidencialidad de su informacion personal.
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Para la investigacion médica en que se utilice material o datos humanos identificables, como la
investigacion sobre material o datos contenidos en biobancos o depdsitos similares, el médico
debe pedir el consentimiento informado para la recoleccion, almacenamiento y reutilizacion.
Podra haber situaciones excepcionales en las que serd imposible o impracticable obtener el
consentimiento para dicha investigacion. En esta situacion, la investigacion solo puede ser

realizada después de ser considerada y aprobada por un comité de ética de investigacion.
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VIII. Resultados

Poblacion

En el periodo comprendido de Enero del 2009 a Diciembre del 2014, se identificaron 11
pacientes que cumplieron con los criterios de inclusion para este estudio. De los 11 pacientes, 7

pacientes (63.6%) fueron de género femenino y 4 pacientes (36.4%) de género masculino.

(tablal)

Género

&

i Femenino

i Masculino

Tabla 1- Distribucion por género de pacientes con diagndstico de estesioneuroblastoma
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La edad promedio al momento del diagndstico fue de 53.9 afios de edad y la distribucién de edad

en los 11 pacientes fue la siguiente:

1 paciente (9%) menor de 40 afios, 3 pacientes (27%) de 40 a 50 afios, 4 pacientes (36.6%) de

50 a 60 afios, 3 pacientes (27%) mayores de 60 afios.

(tabla 2)

Mayor de 60 afios 3 27%

Tabla 2.- Distribucién por edad al momento del diagnostico de estesioneuroblastoma

1. Sintomas

El sintoma méas comun de presentacion inicial fue la obstruccion nasal en 6 pacientes (54.5%),
hanosmia/hiposmia en 3 pacientes (27.3%), seguida de epistaxis 1 paciente (9%). Dichos

sintomas fueron referidos en un periodo de a 1-2 afios previo a su diagndstico.

(Gréfica 1).
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Sintomas

©10%

i obstruccién nasal

M anosmia/hiposmia

L epistaxis

Gréfica 1.- Sintoma Inicial mas frecuente en los pacientes con diagndstico de

estesioneuroblastoma en el periodo de Enero del 2009 a Diciembre del 2014.

2. Estudios de imagen

El estudio de imagen con el que se realizd el diagnostico presuntivo inicial de
estesioneuroblastoma fue la Tomografia Computarizada (TC) contrastada de nariz y senos
paranasales en 4 pacientes (36.4%), y en 7 pacientes (63.6%) fue la Resonancia Magnética, sin
embargo en su ingreso a nuestro centro, se les realizaron ambos a los 11 pacientes (100%) como

estudio diagndstico prequirurgico. Fueron agrupados de acuerdo clasificacion de Kadish como
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estadio A en 3 paciente (27.3%), estadio B en 5 pacientes (45.5%), Estadio C en 3 pacientes

(27.3%) y 0en estadio D.

(Gréfica 2)

Kadish

50.00% ¢
45.00%
40.00%
35.00%
30.00%
25.00%
20.00%
15.00%
10.00%
5.00%
0.00% ~

Titulo del eje

A B C
[=]
M Kadish 27.30% 45.50% 27.30% 0

Gréfica 2.- Estadio clinico al momento del ingreso a nuestro centro de los
pacientes con diagndstico de estesioneuroblastoma en el periodo de Enero del

2009 a Diciembre del 2014.
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4. Tratamiento

Todos los pacientes fueron tratados quirdrgicamente. Las técnicas quirurgicas realizadas fueron:
Abordaje endoscopico en 7 pacientes (63.6%), abordaje abierto en 2 pacientes (18.2%) y

abordaje mixto (sublabial ampliado y endoscopico) en 2 pacientes (18.2%).

(Grafica 3)

Abordaje Quirurgico

M Endoscépico

i Abierto

63%
L Mixto

Tras valoracion en Subcomité de tumores de cabeza y cuello se decidid Radioterapia
postoperatoria, recibiendo una dosis total sobre lecho tumoral de 60 Gy con técnica de
simulacion virtual y planificacion tridimensional (3D) sobre tomografia computarizada (TC)
helicoidal individualizada (cortes cada 5 mm), con proteccion plomada personalizada de érganos
sanos, fraccionamiento de 2 Gy/fraccion, 5 fracciones semana mediante fotones de 6
Megavoltios (MV) procedentes de Acelerador Lineal. Se emplea sistema de homogeneizacién de

dosis con cufias de compensacion tisular.
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IX. Discusién
La presentacion clinica tipica del estesioneuroblastoma usualmente no tiene preedileccion de
sexo con un promedio de edad de 59 afios de edad, los sintomas mas comunes son obstruccion

nasal unilateral, anosmia/hiposmia y epistaxis.

Para el diagnostico de esta patologia hay que realizar de manera inicial una adecuada anamnesis,
seguida de endoscopia nasal y un estudio de imagen. Se prefiere inicialmente una TC contrastada
de nariz y senos paranasales y en caso de sospecha posteriormente de esta entidad, se

complementa con una ARM.

La biopsia prequirdrgica debe de valorarse adecuadamente si no existe compromiso vascular que
pueda poner en riesgo al paciente, si no lo hay, se recomienda se realice para contar con la

clasificacion de la lesiéon histol6logicamente de acuerdo a Hymes.

El tratamiento quirtrgico y radioterapia adyuvante sigue siendo por excelencia el tratamiento de
eleccion en la actualidad . El principio mas importante en la cirugia es la adecuada exposicion de
la tumoracién para la completa y segura extraccion de la misma, con bordes libres de 1.5cm
disminuyendo al minimo las complicaciones peri o post quirtrgicas. ®

Existen diferentes tipos de abordajes y se clasifican en tres: abiertos, endoscépicos y mixtos.

Los abordajes quirargicos abiertos incluyen principalmente los transorales, sublabiales,

transpalatinos y el desguante facial. En nuestra experiencia el abordaje abierto mas utilizado es el
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sublabial ampliado, debido a que nos da una buena exposicién y no tiene repercusiones estéticas

en el paciente adolescente. 2

El abordaje endoscdpico es el mas utilizado en general debido a que no es tan invasivo y su Unica
limitante es para tumores con mucha extension y tamafio. Con este abordaje se reduce la morbi —
mortalidad, disminuye las complicaciones post — quirdrgicas y disminuye en gran medida los

dias de estancia intrahospitalaria. ?

El abordaje mixto (endoscOpico mas abordaje sublabial ampliado) nos permite una mejor
exposicion en tumoraciones extensas, mayor posibilidad de reseccion y con ello disminuir la

posibilidad de recurrencia. ®

Encontramos una reduccion considerable en el sangrado transquirdrgico con el uso de la
embolizacion prequirdrgica y es de suma importancia realizarla si se piensa utilizar un abordaje

endoscépico. >

La recurrencia es un factor muy importante en el prondstico de los pacientes. En la literatura se
habla en promedio de una recidiva del 13 al 46% dependiendo del estadio clinico al momento del

tratamiento. La mayoria de los tumores recurren a los 12 meses posteriores a la cirugfa. °
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X. Conclusiones

El estesioneuroblastoma en una neoplasia maligna poco frecuente, cuyo origen parece derivar del
epitelio olfatorio, por lo que también se denomina neuroblastoma olfatorio.

Debido al diagnostico inusual de esta patologia, la mayoria de las instituciones tratan un escaso
numero de pacientes. Unido a esto hay otros tres factores que contribuyen a originar
controversia, en primer lugar, es facilmente confundido con otras neoplasias indiferenciadas de
la cavidad nasal; por otro lado, podemos destacar su variable actividad bioldgica, desde formas
altamente agresivas a otras de crecimiento indolente con pacientes que sobreviven mas de 20

afios; y en tercer lugar, no hay un sistema de estadificacion aceptado universalmente.

Deberiamos considerar que para el adecuado manejo del estesioneuroblastoma, el tratamiento
méas adecuado es el multidisciplinario, teniendo muy presente que la recurrencia, tanto local
como regional, es posible tras afios de completar el tratamiento, incluso transcurridos 10 afios.
Por ello es necesario realizar un seguimiento clinico prolongado, si bien no esta definida ni a
frecuencia de las revisiones clinicas ni la de las pruebas de imagen a realizar en dichas

revisiones.
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