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INTRODUCCION.

Los tumores malignos nasales son raros, representando menos del 3% del
total de los canceres de cabeza y cuello y 0.8% de todos los canceres
humanos. En los Estados Unidos de América la incidencia de cancer de la
cavidad nasal es menor de un caso en cien mil personas por afio. Con
excepcion de los tumores no epiteliales, el cancer nasal es una enfermedad
gue afecta adultos, siendo mas frecuente en varones mayores de 50 afios de
edad.(1)

Los tumores nasofaringeos y nasosinusales son mds frecuentes entre las
poblaciones de Asia Oriental y alcanzan mayor incidencia en algunas zonas
costeras de China, donde representan el 50 % de todos los tumores malignos
en hombres, para ser menor su frecuencia (menos del 1 %), en Europa y
América. Afectan mas al sexo masculino que al femenino, después de la
quinta década de la vida y son raros en ninos. (2)

Este tipo de cdncer representa Unicamente el 1% de los tumores malignos
pediatricos. No obstante, constituye cerca del 30% de los tumores malignos
de la cavidad nasal en niflos menores de 15 afos.(3)

En su etiologia son importantes los factores ambientales. Se menciona que la
exposicion a sustancias tales como el polvo de madera, polvos textiles o
derivados de cuero, niquel, aceites isopropilo, entre otros, han estado
implicados como factores predisponentes para desarrollar cancer no solo
nasal sino también sinusal, especialmente la infeccion por el virus de Epstein-
Barr.(4)

Aunque la presencia de una masa en la fosa nasal que desencadena
obstruccién nasal es el sintoma de presentacion mas frecuente, también
existen casos en que el tumor no suele ser visible a la exploracion fisica, por
lo que es importante conocer aquellos otros sintomas que pueden llegar a
producir estos tumores.(1)

Los sintomas que con mayor frecuencia se presentan son
desafortunadamente, inespecificos y poco comunes. La obstruccién nasal, la



epistaxis, el dolor facial y la infeccion local se reportan como los sintomas
iniciales mds comunes. (5)

Tales hechos, asociados con la baja incidencia de estos tumores y
ocasionalmente, las dificultades asociadas con la histopatologia, contribuyen
en el retraso diagndstico y terapéutico.(3)

Las imdagenes de tomografia y resonancia magnética son utiles para
identificar y definir los tumores de cabeza y cuello. El diagndstico se
establece por biopsia de la lesidon o de un ganglio cervical sospechoso. (6)

La cirugia es importante para la estadificaciéon y el diagndstico. La
radioterapia es util para el control del tumor primario y las metdstasis
ganglionares regionales. (6)

El prondstico es bueno si el tumor es localizado. Por desgracia, las metastasis
de los ganglios cervicales, presentes a menudo en el momento del
diagndstico, disminuyen las posibilidades de curacidn. (6)



OBIJETIVOS.

1-Determinar el tipo de cancer de la cavidad nasal mas frecuentemente
diagnosticado en el Hospital Infantil de México Federico Gdmez.

2-Determinar cuales son los sintomas y signos mas frecuentes que presenta
un paciente con cancer de la cavidad nasal diagnosticado en el Hospital
Infantil de México Federico Gomez.

MARCO TEORICO.

Los tumores de la cavidad nasal son crecimientos intrigantes porque existen
condiciones patolégicas similares que pueden aparecer en esa regién
anatdmica. En la literatura se hace énfasis de la inseparabilidad de la nariz y
los senos paranasales, por lo que el hablar Unicamente de los tumores de la
cavidad nasal no es posible. Sin embargo este estudio se enfocara
exclusivamente de los tumores de la cavidad nasal. Los tumores nasales son
muy raros. Debido a que abarcan la compleja anatomia de la cara media, el



otorrinolaringélogo y el cirujano de cabeza y cuello involucrados en el
tratamiento deben entender como esa anatomia y las manifestaciones
patoldgicas estan relacionadas con el comportamiento bioldgico de los
tumores. El médico que trata con este tipo de tumores debe entender el
impacto emocional que causa al paciente la presencia de una neoformacion
en esta regién del cuerpo. (7)

El cancer de cabeza y cuello afecta a 550 nifios por afio, de los cuales, el
cancer de la cavidad nasal comprende un pequefia porcién. La rareza y los
factores de riesgo ocupacionales hacen de los tumores nasales y de los senos
paranasales o sinusales, especiales en el sentido casuistico y preventivo del
estudio del cancer. En los Estados Unidos de América la incidencia de los
tumores nasales es menor de un caso en 100,000 personas por aino. En Japén
y Uganda la incidencia son mas del doble que estas cifras. Los estudios con el
mayor numero de casos estan reportados en el Reino Unido y se puede
considerar que a excepcion de los tumores denominados no epiteliales, las
neoformaciones malignas son inexistentes en la poblacién pediatrica. (8)

Roush en 1979 estimd que hasta un 80% de todos los tumores malignos en
humanos estaban relacionados con causas ambientales. Esta estimacion es
probablemente muy alta, pero sin duda, algunos de los tumores nasales y
sinusales estan relacionados con la exposicion a factores ambientales.(6)

La evidencia de que un agente ambiental es causante de la aparicion de
tumores nasales es aquella que implica la exposicidn al niquel. Los resultados
de estudios retrospectivos de cohorte acerca de los trabajadores en
refinadoras de niquel en Gales, Noruega y Canadd implicaron un riesgo
calculado de 100 veces mayor en personas con esta ocupacidon que en otras
personas. El riesgo aumenta con la edad a la que se expuso por primera vez y
la duracién de la exposicion. Estos paises, que reconocieron el riesgo
ambiental antes de que los estudios epidemioldgicos confirmaran su
existencia, han trabajado efectivamente con el fin de reducir la exposicion. El
riesgo del niquel parece involucrar Unicamente aquellos que trabajan en el



proceso de refinamiento, pero no aquellos trabajos que intervienen en el
proceso de produccién.(7)

La evidencia epidemioldgica también correlaciona un riesgo elevado de
cancer nasosinusal en los trabajadores de madera, fabricantes de botas y
zapatos y constructores de muebles. Debido a la complejidad de la exposicidon
ambiental en estos grupos, los agentes responsables no han sido
identificados.(7)

Se piensa que la exposicién a hidrocarburos contribuye también un riesgo
aumentado de cancer nasal. Otros agentes que se sospechan como factores
de riesgo son el gas mostaza, el aceite isopropilo y los gases derivados de
hidrocarburos. Todos estos agentes estan relacionados Unicamente con el
carcinoma de células escamosas. (7)

Muchos agentes no ocupacionales pueden causar cancer nasal y sinusal. El
cancer del seno maxilar se ha reportado en personas en las que se utilizd
didxido de torio (Thorotrast), un agente radioactivo que se inyecta en el seno
paranasal y tiende a dejarse en ese sitio. La inhalacidn de tabaco también se
sospecha en regiones de Africa, donde el tabaco es diferente del utilizado en
Europa y Norte América.(7)

Los estudios hospitalarios reportan que un 55% de los tumores nasales y
sinusales se originan en el seno maxilar, 35% en la cavidad nasal, 9% en el
seno etmoidal y el resto de los otros senos paranasales. Cuando el tumor es
grande, el lugar de origen solo puede sospecharse ya que todas estas
regiones se fusionan.(7)

Los sintomas producidos por un tumor nasal, ya se sea benigno o maligno no
son sorprendentes. La obstruccion nasal, la rinorrea tefiida de sangre y la
epistaxis son los sintomas mdas comunes. En una etapa temprana los sintomas
no son tan alarmantes como para alentar a una persona a buscar atencion
médica. La asimetria facial, la pérdida de un diente y los cambios sensoriales
alrededor de la nariz son los menos frecuentes como sintomas tardios. A



veces, un tumor nasal es diagnosticado solo cuando un patdlogo examina
unos polipos nasales o lo que se pensaba ser pdlipos.(7)

La exploracién y la palpacién son los elementos claves durante la exploracion
fisica del paciente con un tumor nasal o sinusal sospechado o demostrado. El
médico debe buscar intencionadamente una probable asimetria facial, la
posicion de un ojo en relacidn con el del lado opuesto, la posicion de los
dientes y su estabilidad, dificultad o normalidad para llevar acabo la
respiracion nasal, las caracteristicas de la voz y la movilidad de la mandibula
inferior (presencia o ausencia de trismo).(7)

La palpaciéon cuidadosa del contorno éseo orbital y el ojo en busqueda de
protrusidon debe ser también realizada. La cara y la pared anterior del maxilar
por debajo del labio deben ser tanto palpados como explorados. Las
divisiones del quinto par craneal que determinan la sensibilidad también
deben ser valoradas con el uso de un pedazo de algoddn.(7)

La cavidad nasal es examinada con un rinoscopio antes y después de la
aplicacion de fenilefrina o una solucién diluida de adrenalina. El tejido
anormal y su localizacion son detectadas y observadas cuidadosamente. Es
importante la inspeccidn cuidadosa de la coana posterior y la nasofaringe con
endoscopios flexibles o rigidos. Se revisa directamente la extension del tumor
en esta drea y en caso de un carcinoma quistico adenoideo, el explorador
puede en ocasiones ver las estrias vasculares sobre el orificio de la trompa de
Eustaquio y en la nasofaringe. Cuando se realiza la biopsia, estas estrias
pueden revelar un tumor submucoso.

La determinacién precisa de la extensiéon del tumor es esencial para planeary
ejecutar el tratamiento. La sobreestimacién del tamafio y extensidon puede
llevar a la excision innecesaria o a radiar un campo mayor del necesario. El
subestimar la extensién tumoral constituye el error mds comun y puede
tener implicaciones terapéuticas y prondsticas. Actualmente, con las
extraordinarias imagenes obtenidas mediante los escaneos computarizados y
resonancia magnética simple o contrastada es posible determinar la
factibilidad de una intervencién quirdrgica. Es decepcionante, caro e inutil
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para el paciente el someterlo a una operacidn mayor uUnicamente para
encontrar que un gran tumor o bien, uno microscépico debe ser dejado sin
extirpar. Aunque algunos podrian decir que el tumor no extirpado puede ser
manejado con otros modos de tratamiento, como principio oncoldgico, ese
tipo de pensamiento es peligroso. La absoluta certeza de que la intervencién
quirurgica extirpara todo el tumor nunca es posible, pero ciertas guias estan
disponibles.(7)

Los estudios de imagen como las radiografias y las tomografias no pueden
delimitar la extensién del tumor que no ha destruido hueso. Ambas a su vez,
no pueden distinguir entre un tumor y tejido inflamatorio. Cuando no existe
destruccidon 6sea, ambos estudios no pueden diferenciar entre un tumor y
una reaccion inflamatoria o tejido de un pdlipo inflamatorio. Los nuevos
estudios de imagen computarizados son por mucho, superiores a las
radiografias simples en cuanto a la evaluacién de un tumor. Las diferentes
densidades de los tejidos permiten hacer conjeturas acerca de donde se
detiene el tumor y donde empieza el tejido inflamatorio, pero la distincién
microscopica de su extensién excede la capacidad de estos nuevos
aparatos.(7)

Robin y Powell en 1981 senalaron los sitios probables de errores
radiograficos: el hueso etmoides, la fosa pterigopalatina, la fosa
infratemporal, la cara y la 6rbita. Ellos notaron que los métodos usuales
realizados para la evalucién de un tumor reportaban errores en al menos una
tercera parte de los casos. Robin y Powell sugirieron que la estadificacidon
quirurgica era la mejor técnica para planear el tratamiento. (6)

Actualmente no se tiene una forma completamente acertada y no invasiva de
evaluar los tumores nasales. La mejor forma de evaluarlos es usar las guias
realizadas para determinar cuando una cirugia debe o no debe ser realizada,
con el objetivo de curar la enfermedad.(7)

Debido a que estos tumores son tan raros, no se han clasificado los estadios
de todos los tumores de la regidn nasosinusal. La estadificacion de las
malignidades que aparecen en la cavidad nasal no ha sido tan bien definida
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como en otros sitios de la cabeza y el cuello. La American Joint Comission on
cdncer (AJCC) solo desarrollé recientemente unas guias basadas en la
estadificacion TNM para los canceres de la cavidad nasal . La estadificacion se
hace mas complicada por la existencia de multiples tipos histolégicos, cada
uno con su perfil de crecimiento local, diseminacién regional y metastasis a
distancia. Los criterios de la AJCC estan disefiados especificamente para el
carcinoma de células escamosas, por lo tanto su aplicaciéon en la poblacién
pediatrica, dada Ila predominancia del rabdomiosarcoma y del
estesioneuroblastoma es debatible.(9)

La clasificacion del carcinoma de la cavidad nasal creada por Shidnia en 1987
es la siguiente:

T1: Tumor limitado a la cavidad nasal, superficial y que afecta uno o mas
sitios dentro de la misma.

T2: Tumor que se extiende a estructuras vecinas, con o sin afeccién del
hueso, cartilago o piel. Extension al antro maxilar, paladar duro o afeccion de
la porcién superior del tabique, seno etmoidal o vestibulo nasal.

T3: Tumor masivo que se extiende a dorbita, senos frontal y esfenoidal, base
del craneo, nasofaringe, fosa pterigoidea, lamina cribiforme, labio superior o
extension intracraneal.(6)

Mientras que los tipos histolégicos que comprende el carcinoma nasal se
enlistan en la tabla (1).

Tabla 1. Tipos histolégicos de las neoplasias malignas nasales.

TIPOS HISTOLOGICOS.

Carcinoma de células escamosas.
Epiteliales. Adenocarcinoma.
Carcinoma quistico adenoideo.

Rabdomiosarcoma.
Fibrosarcoma.
Neurofibrosarcoma.
Sarcoma.

No epiteliales. Histiocitoma fibroso maligno.




Tumor de nervio periférico maligno.
Condrosarcoma.

Osteosarcoma.

Carcinoma de células pequeiias.
Linfoma.

Sin embargo la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) propuso una
clasificacion basada en sus células precursoras que permite diferenciarlos en
forma objetiva.

Tabla 2. Clasificacion diagnodstica del cancer nasal de acuerdo a la
Organizacion Mundial de la Salud.(10)

Tumores epiteliales malignos. Carcinoma de células escamosas.
Adenocarcinoma.
Neuroendocrinos. Carcinoma de células pequefias.
Tumores malignos de tejidos Rabdomiosarcoma.
blandos. Fibrosarcoma.

Neurofibrosarcoma.

Sarcoma (inespecifico)

Histiocitoma fibroso maligno.
Tumor de nervio periférico maligno.

Tumores malignos de hueso y Condrosarcoma.
cartilago. Osteosarcoma.
Tumores hematicos-linfaticos. Leucemia/linfoma de precursores

linfoblasticos.

Linfoma grande y difuso de células B.
Linfoma periférico de células T.

Linfoma de Burkitt.

Linfoma extranodal/ de células T “natural
killer”.

Linfoma de Hodgkin.

Linfoma inespecifico.
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Los multiples sintomas y signos que se han descrito en la literatura se pueden

agrupar acorde a la regidon anatdmica que pueden llegar afectar (10).

Tabla 3. Sintomatologia de los tumores nasosinusales malignos.

Nasales.

Epistaxis.
Obstruccion nasal.
Rinorrea.

Voz nasal.
Anosmia/hiposmia.

Faciales.

Edema mandibular.
Dolor mandibular/parestesias.
Dolor facial.

Orales.

Trismo.

Caida de pieza dental.
Odontalgia.
Edema palatino.
Ulceracion palatina.

Oftalmicos.

Proptosis.
Diplopia.
Epifora.
Disminucion de agudeza visual.

Otoldgicos.

Tinnitus.
Hipoacusia.

Cerebrales o de nervios craneales.

Convulsiones.
Cefalea.

Otros

Pérdida de peso.
Letargia.
Astenia y adinamia.
Apnea obstructiva del suefo.
Linfadenopatia cervical.

11




Mientras que los signos o sintomas de presentacion mas frecuentes descritos
en la literatura son los siguientes y se enumeran a continuacién.(3)

1-Obstruccidén nasal.
2-Sintomas oftalmoldgicos.
3-Epistaxis.

4-Cefalea.

5-Pérdida de peso.

6-Letargia.

7-Apnea obstructiva del sueno.
8-Anosmia.

9-Rinorrea.

10-Linfadenopatia cervical.

La resecciéon completa de un tumor nasal no es posible si hay destrucciéon
Osea de la base del craneo, excepto en la region cribiforme en el techo del
seno etmoidal, el cual puede ser abarcado quirurgicamente en bloque. Entre
mas posterior en el seno etmoidal se presente la destruccidn ésea, se vuelve
menos probable la reseccion completa. La cura de los tumores malignos
mediante cirugia es improbable si hay invasion de la porcion orbitaria del
hueso frontal, la pared posterior del seno frontal, las alas del esfenoides por
arriba de la fosa infratemporal o el proceso pterigoideo del esfenoides.(7)

La destruccion dsea del piso orbitario no excluye la cirugia. La destruccion
o6sea del techo del antro puede ser contenida aunque la eliminacion
completa es menos probable si la destruccidon dsea ocurre posteriormente
cerca de la punta orbitaria. Los signos clinicos de anestesia en el nervio
infraorbitario y el desplazamiento ocular (hacia adelante o lateral)
usualmente indican destruccién ésea. Esta pérdida 6sea puede ser vista en
una tomografia anteroposterior o en un escaneo computarizado.(7)

Otras contraindicaciones para realizar una cirugia curativa son la extensidn
hacia la nasofaringe, la infiltracidon extensiva bilateral, metastasis a distancia
y una metastasis regional insuperable.(7)
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CARCINOMA DE CELULAS ESCAMOSAS O EPIDERMOIDE.

El carcinoma de células escamosas o carcinoma epidermoide constituye cerca
de 50% de los tumores malignos de nariz y senos paranasales. Es por lo tanto,
el tumor maligno mas comun de la fosa nasal. Se puede originar a partir del
vestibulo nasal, la pared lateral de la nariz, los cornetes, los meatos o el
septum. El intentar separar el cancer de células escamosas de la nariz de los
tumores que se originan en los senos paranasales es a veces muy dificil y
puede ser innecesario, porque la pared lateral de la nariz es la pared medial
del seno maxilar y parte del complejo del hueso etmoides. Los canceres
vestibulares son realmente canceres de la piel de la porcidn anterior nasal.
Estos pueden metastatizar y cuando lo hacen, los ganglios periparotideos y
submaxilares son las primeras cadenas en riesgo. (6)

Debido a que estas lesiones son anteriores, cerca de la cara y facilmente
visibles, el diagndstico y el tratamiento no deberian de ser dificiles. Los
sintomas que a menudo se encuentran son epistaxis, dolor, obstruccién nasal
y formacién de ulceras locales. La frecuencia de metastasis regionales de
esta neoplasia fluctia entre 15 y 25%, sobre todo si son tumores mayores de
2 centimetros y, la de metastasis distantes es de 3 a 5%. Siempre se debe
confirmar el diagndstico de estos tumores mediante biopsia, que a menudo
se practica en pacientes externos, como procedimiento de consultorio. (6)

La evaluacidon mediante estudios de imagen, en especial con tomografia axial
computarizada de alta resolucion y resonancia magnética, ayudara a
establecer la extensidon de la tumoraciéon y planear el tratamiento a seguir,
sobre todo si se puede ofrecer cirugia, con fines curativos o no. Se describen
algunos hallazgos desfavorables como la erosion dsea en la lamina orbitaria
del hueso frontal, la pared posterior del seno frontal y el ala del esfenoides
por arriba de la fosa infratemporal o de la apdfisis pterigoides del hueso
esfenoidal. La destruccidén ésea del piso orbitario no afecta la posibilidad de
una cirugia radical; sucede lo contrario cuando hay destruccién orbitaria
posterior, hacia el vértice de la drbita y alrededor del nervio dptico. Estos
hallazgos pueden valorarse bien en la proyeccidén anteroposterior, tanto en
tomografias lineales convencionales como en la axial computarizada. La
presencia de anestesia en la regién infraorbitaria y desplazamiento del globo
ocular hacia adelante y lateralmente, por lo general se acompafa de
destruccidn dsea posterior. Se sabe que en la invasién de la base de crdneo o
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la nasofaringe la supervivencia a 3 afios es menor del 10%; los pacientes con
lesiones limitadas a cavidad nasal, antro maxilar o seno etmoidal tienen
mejor prondstico que en tumores que se extienden mas alla de estos limites.
La supervivencia a cinco afios fluctua entre 40 y 70%. (6)

ADENOCARCINOMA.

Las neoplasias que surgen de las glandulas salivales menores de la nariz
forman un interesante y diverso grupo que comprende menos del 10% de los
tumores malignos. Existen dos tipos de adenocarcinomas: el carcinoma
quistico adenoideo y “otros” denominados tumores glandulares. En cada
grupo hay tumores de bajo y alto grado. (7)

Carcinoma quistico adenoideo.

Los carcinomas quisticos adenoideos de bajo grado son aquellos en el que el
patron histologico es una mezcla de formaciones de células epiteliales
tubulares y cribiformes con pocas areas celulares solidas. El patrén cribiforme
es el clasico patron de “queso suizo” en el que las células se organizan en
estructuras tubulares elongadas. El carcinoma adenoideo quistico de alto
grado tiene el patron de un tumor clasico, sin embargo las areas solidas de
células malignas representan un volumen significativo de la masa tumoral.
Esta distincion entre alto y bajo grado parece importante. La invasidn
vascular es mas comun, las metdstasis distales son mas frecuentes y la
muerte como consecuencia del tumor es mas probable en pacientes con
tumores de alto grado. La invasién perineural es una presentaciéon comun en
ambos tipos, como también es frecuente la recurrencia local.(7)

El tratamiento del carcinoma adenoideo quistico es la reseccion quirurgica
cuando es razonable. Entre mas profundo sea la excisidn, el paciente puede
esperar un mayor tiempo libre de recurrencia. Aunque existe un
considerable pesimismo acerca de la curabilidad del carcinoma adenoideo
quistico, existen amplias justificaciones para realizar los intentos curativos.
Los rangos de 10 afios libres de recurrencia para pacientes con tumores de la
fosa nasal se encuentran en el rango del 60%, un resultado que alienta
tratamientos vigorosos. Algunos pacientes llevan una vida normal con o sin
recurrencias, incluso con metdstasis pulmonares.(7)
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El papel de la radioterapia no esta claramente definido. Ninguna evidencia
sugiere que la radiacion preoperatoria o postoperatoria disminuya la
frecuencia de recurrencia.(7)

Otros adenocarcinomas.

Estos “otros” carcinomas glandulares son clasificados de diferentes formas.
Un método utiliza la misma terminologia que la usada para describir tumores
de las glandulas salivales mayores. Los diagndsticos usados son
mucoepidermoide y carcinoma de células acinares. Batsakis en 1980
describié una clasificacion basada en las formas de crecimiento: papilares,
sésiles y mucoide-alveolar. La produccidn de mucina es variable en las
primeras dos formas y el grado de diferenciacidén celular puede ir desde lo
moderado hasta lo bajo.(7)

Los adenocarcinomas papilares son usualmente los mads localizados. Estos
tumores estan compuestos de columnas celulares altas que forman una sola
capa que contiene numerosas células productoras de moco con forma de una
copa. La importancia de esta variante es que se asemeja microscépicamente
al carcinoma de coldn y por lo tanto, es sugerido realizar una evaluacion del
sistema digestivo.(7)

El adenocarcinoma sésil tiene una superficie amplia y las células tumorales
retienen poca similitud de las células que se originaron. Estos tumores tienen
mayores propiedades invasivas y tienen un peor prondstico que los
adenocarcinomas papilares.(7)

La variante mucoide-alveolar es la forma mads agresiva y tiene un peor
prondstico que los tumores papilares. Estos carcinomas estan caracterizados
por abundante mucina en la cual residen nidos de células individuales.(7)

Todos los adenocarcinomas nasales diferentes del carcinoma quistico
adenoideo son considerados como implacables o tumores agresivos con un
pobre prondstico. Se menciona en la literatura que los tumores de bajo grado
pueden ser tratados con optimismo esperando un buen resultado, pero
aquellos de alto grado en los que se utiliza terapia combinada, los resultados
son decepcionantes.(7)
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HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO.

Por lo general, esta tumoracién se presenta en las extremidades y sélo en 3%
de los casos afecta cabeza y cuello. Este grupo de tumores tiene
caracteristicas histiociticas, asi como células fibrogenas. Hay pocos informes
en la literatura y en general, se dice que se presentan como tumores
pequefios localizados superficialmente y producen metdastasis con menor
frecuencia que cuando se localizan en regiones mas profundas y con una
base de implantacion mayor. El tratamiento consiste en cirugia vy
radioterapia. Las lesiones avanzadas también requieren quimioterapia.(6)

SACOMAS-RABDOMIOSARCOMAS.

Los rabdomiosarcomas (RMS) representan un porcentaje del 5 al 8 %de los
tumores malignos en la poblacién pediatrica y hasta un 40% de los
rabdomiosarcomas se originan en la regién de la cabeza y cuello. Constituye
el sarcoma mas comun de tejidos blandos en pediatria y representa
aproximadamente el 2.9% de todas las neoplasias en menores de 20 afios.
En el Hospital Infantil de México Federico Gédmez ocupa el séptimo lugar en
frecuencia en un estudio realizado por el Departamento de Oncologia con 10
a 12 casos nuevos diagnosticados cada afio (rabdomiosarcoma
Departamento de Bioestadistica (HIMFG). De acuerdo a algunos autores el
RMS es el tumor maligno que mas frecuentemente surge en la cavidad nasal
de la poblacién pediatrica.(11).

Cerca de las dos terceras partes de los pacientes con RMS son diagnosticados
antes de los 6 anos de edad y su comportamiento biolégico se ve influido por
la edad, sitio de origen e histologia y en el caso de la regidon de cabeza y
cuello los tumores se ven con mayor frecuencia en menores de 8 afos y de
histologia embrionario.

Stobbe y Dargeon en 1950 fueron los primeros en considerar al
rabdomiosarcoma de cabeza y cuello como un grupo clinico patoldégico, en
comparacioén al de otras localizaciones. Horn y Enterline en 1958 lo clasifican
en cuatro subtipos: 1) pleomorfo, que es la forma mas diferenciada desde el
punto de vista histolégico y predominante en adultos; 2) embrionario;
3)alveolar que es el menos frecuente y 4)botrioide, que es considerado como
una variante morfoldgica del embrionario.(6)
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El rabdomiosarcoma embrionario es la variedad mas comudn en cabeza y
cuello, seguido por el pleomorfo, el cual histolégicamente tiene células
alargadas con nucleo central ovoide y citoplasma acidoéfilo; las células
ocasionalmente se llaman “en banda”. Otras son redondas, con escaso
citoplasma y pueden formar rollos paralelos pero sin nicleos en empalizada,
las células simulan los mioblastos en desarrollo de embriones de 7 a 10
semanas.(6)

La variedad botrioide surge de estructuras viscerales y, por lo general, esta
cubierta por mucosa intacta. El tipo alveolar presenta multiples espacios
ovoides cubiertos por células en forma epitelial, cuyo citoplasma se continua
con el de la pared alveolar; los alveolos estan separados por tejido conjuntivo
trabecular, algunas células gigantes multinucleadas y células redondas.(6)

El pleomorfo tiene una estructura muy celular con escaso estroma y células
en forma de huso; no hay colageno y pueden identificarse estrias cruzadas.
Es frecuente apreciar formas mixtas, que se clasifican seguin la variedad
predominante.(6)

El rabdomiosarcoma de la 6rbita comprende casi una tercera parte de los
casos publicados, las partes blandas de cuello ocupan el segundo sitio,
seguidas por el de nasofaringe, nariz, cara, oidos, lengua y paladar, en orden
decreciente. No existe predilecciéon por sexo y en casuisticas generales 75%
de los pacientes se encuentra en la primera década de la vida, solo 10 a 20%
de los rabdomiosarcomas de cabeza y cuello se presentan después de la
cuarta década de la vida. (6)

Tanto el Comité Unido Estadounidense contra el Cdncer (AJC)(1983) como la
Unidn Internacional contra el Cdncer (1982) clasifican los sarcomas de partes
blandas de la siguiente manera(6):

T: Tumor primario.

TX: No se han alcanzado los requerimientos minimos para valorar el tumor
primario.

TO: Sin pruebas de tumor primario.

T1: Tumor limitado a un érgano o tejido de origen.

T1a: Tumor no mayor de 5 centimetros.

T1b: Tumor mayor de 5 centimetros.
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T2: Tumor que afecta uno o mas érganos, tejidos contiglios o con infiltracion
maligna vecina.

T2a: Tumor menor de 5 centimetros.

T2b: Tumor mayor de 5 centimetros.

Ganglios linfaticos regionales (N)

NX: No se han alcanzado los requerimientos minimos para valorar los
ganglios regionales.

NO: Sin pruebas de afeccién de ganglios linfaticos.

N1: Afeccidon de ganglios linfaticos.

Metastasis distantes (M)

MX: No se han alcanzado los requerimientos minimos para valorar la
presencia de metdstasis distantes.

MO: Sin pruebas de metastasis distantes.

M1: Presencia de metastasis distantes.

Sin embargo, debido a lo heterogéneo de estos tumores cada grupo o
institucidon tendra un pequefio numero de casos de cada regidon anatdmica o
histoldgica, limitando la informacién que se pueda obtener para mejorar las
estrategias terapéuticas; para un mejor estudio y tratamiento de estos
tumores fue necesaria la creacion de grupos multi-institucionales que
consiguieran mejorar el pronostico y disminuir las secuelas del tratamiento.
Asi, se formaron dos grandes grupos cooperativos: el intergrupo para el
estudio del RMS (ISR), el estudio aleman multicéntrico (CWS) y el estudio
cooperativo de la sociedad internacional de Oncologia Pediatrica (MMT84).
Con la formacion de estos grupos se pudo obtener informacién que llevo a la
mejoria en taza de curacién de 25% en 1970 hasta el 70% en 1991(12). En el
Hospital Infantil de México Federico Gomez se realizd un estudio con 60
pacientes en el periodo de 1996 a 2000 en el que se empleo un solo esquema
de tratamiento modificado del estudio ISR Il obteniéndose una sobrevida del
25%. La baja en estas cifras quiza fue debido a la falta de manejo
interdisciplinario de los pacientes (13).

Desde la introduccion de los protocolos ISR, se establecid el papel de la
cirugia en el manejo del RMS de cabeza y cuello. Estos estudios demostraron
gue el tratamiento combinado utilizando cirugia, quimioterapia y
radioterapia ofrece la mejor oportunidad de sobrevida en estos pacientes.
Antes de estos estudios, la cirugia fue la principal modalidad de tratamiento
con sobrevidas muy bajas apenas de un 8% a 20% acompanandose de una
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considerable morbilidad(14). El ISR demostrd con el uso de quimioterapia
combinada, radioterapia y cirugia se mejoraba dramaticamente la sobrevida.
El RMS que afecta las areas parameningeas, incluyendo nasofaringe, senos
paranasales y hueso temporal, generalmente no son susceptibles a resecciéon
quirurgica. En esta areas la cirugia radical conlleva el riesgo de dafar los
nervios craneales y alterar la estética del esqueleto facial y es muy poco
probable que se consiga una reseccién total. El tratamiento en estos sitios
gue acarrea menor morbilidad consiste en esquemas a base de quimioterapia
y radioterapia, dejando el papel de la cirugia Unicamente a la biopsia
diagnostica.(15).

LINFOMAS.

Los linfomas malignos son tumores del tejido linforreticular, que surgen de
ganglios linfaticos o tejidos ricos en células linforreticulares, como amigdalas,
nasofaringe, tubo gastrointestinal, bazo y hueso. Son raros en nariz y senos
paranasales, en donde corresponden al 4% de las tumoraciones malignas de
esa region. Son mas comunes entre la sexta y séptima décadas de la vida;
ademas tienden a diseminarse en forma mas amplia que los linfomas tipo
Hodgkin, que se presentan a edades mas tempranas. Los linfomas primitivos
de cabeza y cuello corresponden a neoplasias no Hodgkin, presentdndose
tanto la estirpe B como T y a su vez como alta o baja agresividad. Pueden
surgir en el tejido linfoide asociado a mucosas con caracteristicas precisas,
semejantes a las observadas a nivel gastrointestinal, pero mas
frecuentemente exhiben una morfologia y un inmunofenotipo similar a las
neoplasias nodales, por lo que suele ser necesario un estadiaje correcto para
diferenciar los tumores primarios de los secundarios. En la mucosa nasal no
existen acumulos organizados de tejido linfoide como en la faringe, sino un
infiltrado difuso y moderado de linfocitos de predominio T y células
plasmaticas, es de ahi de donde se desarrollan los linfomas de la cavidad
nasal y de los senos paranasales. Estos tumores son infrecuentes y presentan
un comportamiento clinico y bioldgico distinto a los que se originan en otras
areas de cabezay cuello (16).
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La incidencia varia segun la distribucion geografica. La mayoria de los
linfomas nasosinusales publicados en estudios europeos y norteamericanos
son de estirpe B, sin embargo los linfomas de las series orientales y de
América latina son de células T. (17)

Los linfomas no Hodgkin pueden ser: (a) nodular, (b) difuso y ambos
presentarse como:

1-Linfocitico bien diferenciado.

2-Linfocitico poco diferenciado.

3-Mixto: histiocitico y linfocitico.

4-Inmunoblastico.

5-Reticulosis histiocitica medular.

6-Linfoma de células T.

7-No clasificable.

8-Linfoma tipo Burkitt.

Los linfomas nasales de células T natural killer (NK) constituyen una entidad
especifica. Con frecuencia se asocian al virus de Epstein Barr (VEB). Tienen un
inmunofenotipo diagndstico, una citologia variable y por supuesto una
localizacidon extranodal. Se les ha denominado como granuloma letal de la
linea media por su prondstico y su localizacion, también se conocen como
linfomas angiocéntricos, nombre que hace menciébn a una de sus
caracteristicas morfolégicas. El aspecto de estos tumores, su progresion local
y la afectaciéon de érganos extranodales, han hecho que otros linfomas NK
localizados en piel, tejido subcutaneo o tubo digestivo, se denominen “nasal
type.”(17)

Los linfomas B son menos especificos en morfologia y evolucidn,
compartiendo sus caracteristicas con otros linfomas no Hodgkin nodales, de
los cuales solo una baja proporcién son VEB positivos.(16)

Entre los signos y sintomas que producen con mayor frecuencia son
manifestaciones generales, sobre todo, pérdida de peso y fiebre, obstruccién
nasal, necrosis nasal, rinorrea mucopurulenta, ulceracién del paladar, dolor
facial, epistaxis, edema de la mejilla y edema periocular. Las lesiones
macroscopicas tienden aparecer primero en cavidad nasal, para continuar en
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forma decreciente en paladar, seno maxilar, orbita y seno etmoidal. A la
exploracion fisica se pueden encontrar tumoraciones irregulares con necrosis
masivas o tumores de aspecto polipoide mientras que los linfomas T/NK
muestran un aspecto macroscopico ulcerado e infiltrante y los linfomas B son
polipoides y exofiticos. Es comln que se requieran varias biopsias para
realizar el diagndstico definitivo, debido a que las lesiones presentan
extensas zonas de necrosis, inflamacion aguda y crénica, colonias bacterianas
y con cierta frecuencia granulomas no caseo0sos.(16)

La citologia de los linfomas T/NK es frecuentemente polimorfa con células de
pequefio o mediano tamafo junto con otras células atipicas, de nucleo a
veces muy hipercromatico. Se describen también casos mas monomorfos y
de células de pequefio tamafio. Aunque la angioinvasion o angiodestruccién
puede ayudar al diagndstico, es imprescindible la inmunohistoquimica para
establecer un diagndstico correcto.(17)

La tan repetida angiocentricidad de estos linfomas T, no se encuentra en
todos los casos ni es especifica, ya que en los linfomas B de alto grado
también puede existir. Este tipo de tumores presenta un caracter destructivo
local, por lo que se les denomind como granulomas letales de la linea media y
tienen morfologia polimorfa, por lo que otra de las sinonimias fue la de
reticulosis polimorfas, dada su poblacién celular de morfologia variable.(16)

La inmunohistoquimica es bastante caracteristica en los casos NK, con
positividad para el CD 45 (antigeno leucocitario comun), el CD2 y el CD 56,
pero negatividad para el marcador T monoclonal CD3 y otros marcadores NK
como el CD57 y el CD 16. La realizacidon del marcador TIA-1 y granzima,
anticuerpos asociados a los granulos citotéxicos, pone de manifiesto su
naturaleza NK, por la positividad granular citoplasmatica.(17)

La clasificacion que sugiere la AJC (1983) para los linfommas no Hodgkin es la
siguiente:
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Estadios.

Estadio I: (a) Sin presencia de sintomas relacionados; (b) Con presencia de
sintomas (pérdida de peso, fiebre, diaforesis, prurito).

Afeccion sélo de una regién de ganglios linfaticos (I) o un drgano
extralinfatico (IE).

Estadio Il: También puede ser (a) o (b). Afeccidon de una o mas regiones de
ganglios linfaticos en el mismo lado del diafragma (indicando el nimero Il), o
afeccidon localizada de un drgano extralinfatico, con una o mas regiones
linfaticas ganglionares del mismo lado del diafragma (lIE).

Estadio Ill: Puede ser (a) o (b). Afeccion de regiones ganglionares linfaticas en
ambos lados del diafragma (lll), que pueden estar acompafiadas de invasion,
localizada de un érgano o sitio extralinfatico (llle), con afeccion del bazo (llls),
o ambos (llle +s).

Estadio IV: Puede ser (a) o (b). Afeccidon difusa o diseminada de uno o mas
organos extralinfaticos, con o sin crecimiento ganglionar relacionado. Se
especificara el sitio afectado en especial.

El tratamiento de eleccion para la enfermedad localizada es la radioterapia.
La quimioterapia sola o combinada con radioterapia se reserva para linfomas
con diseminacion. Su prondstico es pobre en la mayoria de las series,
especialmente en los casos diseminados (18).

ESTESIONEUROBLASTOMAS.

El estesioneuroblastoma es un tumor raro, maligno, que se origina con
mayor frecuencia en las células neuroendocrinas del epitelio de la region
olfatoria, pero puede iniciarse en el ganglio esfenopalatino, en el érgano
vomeronasal de Jacobson y epitelio olfatorio ectdpico. Generalmente se
presenta entre la segunda y tercera décadas de la vida y representa el 6% de
los tumores nasales. Aparece a cualquier edad, con una prevalencia similar
en ambos géneros. Fue inicialmente descrito por Berger y compaiiia en 1924
bajo el término “estesioneuroepitelioma olfatorio”. Entre 1924 y 1989 menos
de 300 casos fueron reportados. Esta cifra casi alcanzo los 1000 casos
después de una revision de la literatura llevada acabo por Broich 'y
colaboradores. Y por lo tanto muchos de estos casos fueron diagnosticados
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después de 1997, probablemente por el acceso restringido a la
inmunohistoquimica.(19)

Aunque histolégicamente similar, el estesioneuroblastoma difiere de los
neuroblastomas que surgen en las glandulas suprarrenales o en el sistema
nervioso simpatico en aspectos genéticos tales como la ausencia en la
amplificacion del gen MYCN, la delecidon del cromosoma 1p o la expresion
del receptor de neurotrofina o de la tirosina hidroxilasa. (20)

Los sintomas son inespecificos y compatibles con los que presentan otros
tumores o enfermedades benignas de la cavidad nasal, tales como
obstruccién nasal y epistaxis. Sin embargo, la cefalea, las alteraciones
visuales y la hiposmia han sido reportadas. (19)

En la exploracidn fisica es comun encontrar una masa de aspecto polipoide y
se reporta en la literatura la similitud con un “racimo de uvas pequeias”. En
10 a 20% de los casos se presentan metastasis regionales o distantes. Estas
ultimas predominan en pulmones, médula cervical y lumbar, cerebro e
higado. Su patron histolégico es constante, aunque existen nidos de
neurocitos y neuroblastos formando: (a) rosetas, que son estructuras
seudoglandulares cubiertas por una capa simple de células cilindricas no
ciliadas con nucleos basales de borde romo, que hacen pensar en las células
olfatorias. (b) seudorrosetas, que consisten en anillos de células pequefias
mal diferenciadas, que cubren una cavidad central que contiene fibras o
restos eosinofilicos. En ocasiones el diagndstico definitivo se establece con
auxilio del microscopio electrénico, en donde se demuestra la presencia de
granulos neurosecretorios de catecolaminas. (20)

Los estesioneuroblastomas pueden ser estadificados usando multiples
esquemas. Hyams propuso una clasificacion (Tabla 4) (21) basada en la
presentacion histolégicay encontrd que los pacientes en estadio | tenian una
respuesta favorable al tratamiento, mientras que aquellos en estado IV se
comportaban de forma erratica. Los estadios | y Il representan tumores bien
diferenciados y son relativamente faciles de identificar, mientras que los
estadios Il y IV son en ocasiones dificiles de diferenciar de otros tumores
nasosinusales de alto grado, tales como son el carcinoma indiferenciado o el
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carcinoma neuroendocrino nasosinusal. Muchos autores han encontrado que
el estadiaje de Hyams se correlaciona con la sobrevivencia e incluso predice
la utilidad de la quimioterapia. (22)

Tabla 4. Clasificacion de Hyams.

Criterio Grado | Grado I Grado Il Grado IV

histolégico
Arquitectura ++ + - -
lobular.
Neuropilo ++ + +/- R
(estroma e islas)
Rosetas +/- +/- +/- _
Necrosis - - + ++
Pleomorfismo - + ++ ot
nuclear

Sin embargo, la clasificacion mejor conocida y mas ampliamente usada es el
sistema de estadiaje clinicamente orientado desarrollado por Kadish (21) y
modificado por Morita , con el fin de identificar casos de tumores con
metastasis a los ganglios linfaticos cervicales o a d6rganos distales como
estadio D. Esta clasificacién divide estos tumores en cuatro estadios:

Estadio A: tumores restringidos a la cavidad nasal.

Estadio B: tumores que involucran la cavidad nasal y los senos paranasales.
Estadio C: tumores que se extienden mas alla de los senos paranasales,
[dmina cribiforme, 6rbita, base del craneo o cavidad intracraneal.

Estadio D: (modificacion de Morita) tumor metastasico a los ganglios
linfaticos cervicales o sitios distales. (23)

Por ultimo, un sistema propuesto por Dulguerov en la UCLA esta basada en la
invasion del hueso etmoides, la drbita, la fosa craneal anterior y la
duramadre con el fin de facilitar la identificacion temprana de estos casos-
(24)

Tabla 5. Sistema de estadios de la UCLA.

T1 Tumor que ocupa la cavidad nasal y/o los senos paranasales (excluyendo el esfenoides y
las celdillas etmoidales superiores)

T2 Tumor que ocupa el esfenoides y que se extiende o erosiona la lamina cribiforme.

T3 Tumor que se extiende hacia la érbita o protruye hacia la fosa craneal anterior.
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T4 Tumor que invade cerebro..

La tomografia axial computarizada es el estudio de imagen de eleccidn, la
cual demuestra una masa homogénea en la cavidad nasal con densidad
similar al tejido blando y captacion moderada y uniforme del material de
contraste. La resonancia magnética es Util para determinar si existe extension
intraorbitaria o intracraneal del tumor.(19)

El estesioneuroblastoma es un tumor radiosensible y para su tratamiento se
sugieren tanto la cirugia como la radioterapia. La cirugia consiste en un
acceso combinado craneofacial, a fin de resecar en bloque la tumoraciéon en
la regidn de la lamina cribiforme. En los estadios B y C se recomienda agregar
guimioterapia a base de ciclofosfamida y vincristina cada mes.(19)

Un metaandlisis realizado en el 2001 correlaciond el indice de sobrevivencia a
5 afios con diferentes modalidades de tratamiento; 65% con cirugia vy
radioterapia, 51% con radioterapia y quimioterapia, 48% con cirugia
Unicamente, 47% con cirugia mas radioterapia y quimioterapia y 37% con
radioterapia Unicamente.(23)

El prondstico de los estesioneuroblastomas esta generalmente determinado
por una combinacidon de factores clinicos y patoldgicos. Los factores que
tienen un impacto negativo en el prondstico incluyen un estadio avanzado,
edad pedidtrica, alto grado de diferenciacién, mdrgenes de reseccidon
positivos, metastasis nodal regional o distal, indices elevados de
proliferacion, sobreexpresion de p53 y la delecion del cromosoma 11 o la
ganancia de material genético en el 1p. (20)

La linfadenopatia cervical es un factor prondéstico importante y el porcentaje
de sobrevivencia es de 64% en pacientes sin metastasis a cadena cervical y
del 29% en pacientes con metastasis. La recurrencia local sucede en 15 a 20%
de los casos, la cual ha sido reportada incluso después de 10 anos del
tratamiento inicial, ameritando tratamiento prolongado, especialmente en
pacientes jovenes. Este tumor puede recurrir en forma tardia, por lo que su
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seguimiento a cinco afios no es suficiente para considerar que el paciente ha
curado. La metastasis a distancia después del control de una lesién local es
relativamente rara (19).

JUSTIFICACION.

El cdncer de la cavidad nasal es una patologia rara pero complicada en la
poblacion pediatrica. Los sintomas inespecificos como la congestion nasal y la
rinorrea pueden persistir por meses o afos antes de que una masa en la
cavidad nasal sea objeto de sospecha. Aunque el uso mas frecuente de la
tomografia computarizada en la evaluacién de presuntas rinosinusitis de
nifos ha facilitado el diagndstico de estas lesiones, se requiere un alto nivel
de sospecha antes de proceder a los estudios de imagen o de que se solicite
interconsulta con el otorrinolaringdlogo. El diagndstico diferencial entre la
etiologia benigna o maligna de un tumor en la fosa nasal en un nifio es
complicado y finalmente se requiere de una biopsia con el fin de obtener el
diagndstico histopatoldgico definitivo. Las lesiones malignas en esta regidn
anatémica de los nifios suelen ser localmente agresivas, y suelen
manifestarse en etapas avanzadas. Un problema adicional en este grupo de
edad es la morbilidad asociada al tratamiento coadyuvante, incluyendo el
riesgo subsecuente de desarrollar un segundo cancer primario.

La consideracidon de estas premisas, aunadas a la escasa informacién acerca
de la incidencia, prevalencia, cuadro clinico y tratamiento justifican la
realizacion de este trabajo.

METODOLOGIA.
DISENO.
Se realizé un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y transversal.
POBLACION.

Pacientes pediatricos con el diagndstico de cancer de la cavidad nasal en el
Hospital Infantil de México Federico Gdmez desde 1990-2007.
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MUESTREO.

El estudio se llevd acabo con un muestreo no probabilistico de casos
consecutivos.

CRITERIOS DE INCLUSION.
1-Edad menor de 18 afos.

2.-Pacientes con tumores de origen en la cavidad nasal y que la enfermedad
fuera maligna.

3.-Diagnéstico de cancer en la cavidad nasal establecido por biopsia.

CRITERIOS DE EXCLUSION.
1-Pacientes con lesiones nasofaringeas.

2.-Pacientes con cancer secundario a metdastasis sinusal o de un sitio
diferente

3.-Expediente clinico e histopatoldgico incompleto para los fines del estudio.
VARIABLES.

Sexo: diferencia biolégica entre los sujetos de una misma especie,
caracterizada por la presencia de génadas o células reproductoras masculinas
y femeninas respectivamente.

Tipo de variable: cualitativa nominal.
Categorias: hombre, mujer.

Edad: tiempo que ha vivido la persona desde que nacié al momento del
diagnostico.

Tipo de variable: cuantitativa discreta.

Categorias: meses, afios.
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Tipo de tumor: tipo de neoplasia maligna en la cavidad nasal.
Tipo de variable: cualitativa nominal.

Categorias: ausente, presente. (De acuerdo a la clasificacién de cdncer nasal
de la OMS descrita en la tabla 2).

Sintomas: conjunto de manifestaciones clinicas subjetivas que presenta el
paciente.

Tipo de variable: cualitativa nominal.

Categorias: ausente, presente. (De acuerdo a la sintomatologia de los
tumores nasosinusales malignos descritos en la tabla 3).

Tiempo de diagndstico: tiempo transcurrido entre la aparicion de los
sintomas y el establecimiento del diagnostico.

Tipo de variable: cuantitativa discreta.

Categorias: semanas.

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO.

1-Se revisaron 41, 863 (cuarenta y un mil ochocientas y sesenta y tres) hojas
de estudios histopatoldgicos realizados en el departamento de patologia del
Hospital Infantil de México Federico Gdmez entre 1990y el 2007.

2-En cada hoja de estudio se buscé intencionadamente el diagndéstico de
tumor maligno.

3-Se obtuvo el nimero de expediente clinico correspondiente a cada caso y
se corroboraron los siguientes datos: edad al momento del diagndstico,
origen del tumor en la cavidad nasal, los sintomas que refirié el paciente al
momento de acudir a su primera consulta en el Hospital y el diagndstico del
paciente.
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4- Los datos que se registraron se vaciaron en una hoja de recoleccion de
datos disefiada para los efectos de este estudio.

ANALISIS ESTADISTICO.

Se reporta una estadistica descriptiva en la que se usd a la mediana como
medida de tendencia central y a las proporciones como medidas de
dispersion.

RESULTADOS.

Se registraron 113 casos de pacientes con tumores en la fosa nasal en el
periodo de estudio; de los cuales, sélo 23 casos (20.3%) cumplieron con los
criterios de seleccidn, de los que se reportan los siguientes resultados.

Del total de 23 de pacientes identificados, 12 casos se trataron de nifiosy 11
casos de nifas. El rango de edad fue de 5 meses a 17 ainos con una mediana
de 7 afos.

Los diagndsticos encontrados fueron inicialmente agrupados por
equivalencia y después clasificados de acuerdo las categorias de la
Organizaciéon mundial de la salud. La mayor frecuencia de casos la obtuvo el
grupo de los tumores de tejidos blandos, de los cuales, el rabdomiosarcoma
con un total de 11 casos (47.8%) fue el diagndstico mas frecuente, seguido
del fibrosarcoma que se presentd en 2 casos (8.6%) y por ultimo, un caso
(4.3%) de tumor de nervio periférico maligno.

El segundo grupo fue de el de los tumores hematico-linfaticos con un total de
7 casos (30.4%), de los cuales, el linfoma no Hodgkin, el linfoma de células T
“natural killer” y el linfoma grande y difuso de células B les correspondieron
dos casos a cada uno, mientras que un linfoma de precursores linfoblasticos
se presentd en una ocasion.

El tercer grupo fue el de los tumores neuroenddcrinos representado por el
estesioneuroblastoma con un total de dos casos (8.6%).
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Los sintomas o signos de presentacidon mas frecuentes en este estudio se
enumeran en la tabla 6.

Tabla 6. Signos y Sintomas de cancer nasal encontrados en 23 pacientes.

Regidn anatdmica Sintoma Frecuencia
Nasal Epistaxis 2
Obstruccién nasal 19
Rinorrea 8
Voz nasal 1
Anosmia/hiposmia 10
Facial Dolor facial 4
Oral Edema palatino 1
Craneal Cefalea 3
Otras Astenia y adinamia 5
Linfadenopatia 1

cervical

El sintoma mas comunmente encontrado en este estudio fue la obstruccion
nasal unilateral (19 pacientes) siendo el motivo inicial de consulta. El segundo
lugar lo ocuparon la anosmia o hiposmia (10 pacientes). También se
reportaron  manifestaciones adicionales como la rinorrea, astenia y
adinamia, dolor facial, cefalea, epistaxis, voz nasal, edema palatino y
linfadenopatia cervical fueron referidos por los pacientes y se enumeran en
la (tabla 6). La mediana de tiempo entre la aparicién de los sintomas vy la
realizacion del diagndstico fue de 6 semanas, con un rango de 2 semanas a
241 semanas (5 afos).

DISCUSION.

El cancer nasal es una causa de morbilidad y mortalidad otorrinolaringoldgica
mundial sin embargo hay una escasez de informacion en la literatura
publicada en México, tanto para pacientes adultos como en la poblacidon
pediatrica.
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Los resultados obtenidos en este estudio reflejan la experiencia en esta
institucién y se asemejan a lo reportado en estudios realizados en hospitales
de paises altamente desarrollados.

En primer lugar, concuerda con los resultados del estudio de cancer de la
cavidad nasal en la poblacidon pediatrica realizado en el 2008 en donde se
reporta que el rabdomiosarcoma constituye el tumor maligno mas frecuente
(3), situacion que como ya se menciond, fue el diagndstico realizado mas
frecuentemente en este periodo de tiempo en nuestra Institucion. Sin
embargo, a diferencia de lo reportado en dicho estudio, en el cual el
estesioneuroblastoma fue el segundo lugar de los tumores mas frecuentes,
nuestra casuistica mostro al grupo de los tumores hematico-linfaticos como
los segundos en frecuencia seguidos de los tumores neuroenddcrinos,
representados por el estesioneuroblastoma.

Otro dato importante en nuestra revision es que los pacientes que
manifestaron sintomatologia como obstruccidon nasal, anosmia/hiposmia y
rinorrea, es decir primordialmente nasal, fueron aquellos a los que se les
realizd mas rapidamente el diagndstico, evitando por lo tanto la progresion
de la enfermedad y la aparicién de otros sintomas, a diferencia del estudio
de Benoit(3) en que sintomas alarmantes como las alteraciones visuales, la
proptosis y la epistaxis recurrente unilateral fueron los que encaminaron a
realizar un diagndstico de forma mas temprana. Esto posiblemente se puede
explicar a que como ya se ha mencionado, este tumor tiende a producir
sintomatologia oftalmica.

Sin duda alguna este estudio realizado en un Hospital de tercer nivel es uno
de los pocos llevados acabo hasta la fecha. A su vez puede servir como una
muestra, aunque pequeiia, de la existencia de los tumores de fosa nasal en la
poblacion pediatrica. Comprueba ademas que los tumores de la fosa nasal
son raros y debido a esto, el indice de sospecha es escaso por lo que
aumentar el indice de sospecha del cdncer de la cavidad nasal en la
poblacion pediatrica entre los médicos generales o especialistas puede
disminuir el tiempo que transcurre entre el inicio de la sintomatologia y la
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realizacion de un estudio de imagen
otorrinolaringdélogo para una exploracion nasal.
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