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RESUMEN

Objetivo/Método: Presentar el debut de dos casos
de estesioneuroblastoma (ENB) con manifestacio-
nes oftalmoldgicas. Se realiz6 una exploracién
oftalmolégica completa y estudios de imagen con-
sistentes de Resonancia Magnética (RM). En un
caso se realiz6 biopsia de una masa sinusal y en el
otro de una masa nasal.

Caso clinico/Discusion: Dos mujeres de 85 y 32
anos, esta ultima embarazada de 21 semanas, acu-
dieron de urgencia por sintomas y signos oculares.
El primer caso referfa dolor orbitario y edema de
pérpado y el segundo hematoma palpebral inferior
espontdneo, dolor orbitario y rinorrea. El ENB es
un tumor maligno poco frecuente que puede debu-
tar con sintomatologia oftalmoldgica.

Palabras claves: Estesioneuroblastoma, edema
palpebral, exoftalmos.
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ABSTRACT

Purpose/Method: To report the ophthalmologic
presentation of two cases of esthesioneuroblastoma
(ENB). A comprehensive ophthalmic assessment
was made, including magnetic resonance imaging.
A paranasal sinus mass was biopsied in one case
and a nasal mass biopsied in the other.

Cases Report/Discussion: Two women, aged 85
and 32 years respectively, presented to the emer-
gency room with ophthalmic symptoms and signs.
The first reported orbital pain and eyelid edema and
the second, who was 22 weeks pregnant, reported a
spontaneous lower eyelid haematoma, orbital pain
and rhinorrhoea. ENB is a rare malignant tumour
and its presentation with ophthalmologic symptoms
and signs is very infrequent (Arch Soc Esp Oftalmol
2008; 83: 317-320).

Key words: Esthesioneuroblastoma, eyelid edema,
proptosis.
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INTRODUCCION

El estesioneuroblastoma (ENB) o neuroblastoma
olfatorio es un tumor maligno poco frecuente que
surge de las células neuroectodérmicas del epitelio
sensorial olfativo. Representa el 5% de todos los
tumores malignos del tracto sinu-nasal. Puede apa-
recer a cualquier edad pero tipicamente tiene una
distribucién bimodal con dos picos, en la segunda y
sexta década de la vida. Es un tumor de lento creci-
miento pero agresivo, con tendencia a extenderse
precozmente a la fosa craneal anterior y a dar
metdstasis regionales y a distancia (1).

CASOS CLINICOS
Caso 1

Mujer de 85 de afios con antecedentes de hiper-
tension arterial, diabetes y cancer de mama en 1994.
Facoemulsificacion de catarata con lente en saco de
ojo izquierdo (OI) con anestesia tdpica sin inciden-
cias en 2000. La paciente acude 39 dias después de
la cirugia por dolor en dngulo supero-interno de la
orbita izquierda y edema palpebral nocturno de OL
La agudeza visual (AV) era 0,8 en ambos ojos (AO).
Test de Cover 0°y ligera ptosis de OI. Incremento del
dolor a la palpacién y presion a nivel de la tréclea. El
segmento anterior (SA) era normal en ambos 0jos y
la presion intraocular era de 16 y 19 mm Hg. EI fon-
do de ojo era normal en ambos ojos. Con el diagnds-
tico de trocleitis se inyecta 1 cc de triamcinolona en
la zona troclear izquierda. Ante la ausencia de res-
puesta se solicita una Resonancia Nuclear Magnética
(RM) que demuestra una masa sélida intrasinusal
con extension a fosa craneal anterior compatible con
ENB (fig. 1). La biopsia de la masa sinusal por via
nasal confirma un estesioneuroblastoma de alto gra-
do mitdtico y de pleomorfismo: grado II-IV de la
clasificacion histopatolégica de Hyams (1988), esta-
dio C de la clasificacion de Cadiz, estadio T4ANOMO.
La paciente rechaza cualquier tipo de tratamiento
manteniendo un seguimiento bimensual por parte de
otorrinolaringologia (ORL). Seis meses después
ingresa con cardcter de urgencia por un cuadro de
cefalea intensa, mal estado general, afebril, con
doble incontinencia y deterioro cognitivo secundario
a enfermedad cerebral neoplésica de dos meses de
duracién. Se instaura tratamiento paliativo fallecien-
do la paciente siete dias después del ingreso.

Fig. 1: RM TI con gadolinio: Masa solida intrasinusal
(lado izquierdo) con extension a fosa cerebral anterior.

Caso 2

Mujer de 32 afios, embarazada de 21 semanas y
diagnosticada de rinitis vasomotora y pélipo nasal.
Acude por presentar hematoma espontdneo en ter-
cio interno de pdrpado inferior, dolor y visi6n
borrosa de OI. La paciente referia cefalea y rinorrea
de meses de evolucidn. Se objetivé una AV de 1 en
OD y de 0,5 en Ol, defecto pupilar aferente izquier-
do, un exoftalmos izquierdo de 21 mm. (OD 18
mm, distancia intercantal de 100) (fig. 2) y una
pardlisis completa del VI par derecho (fig. 3) con
endotropia inervacional izquierda (fig. 4). Ademas
presentaba un hematoma palpebral inferior (figs. 3
y 4). El SA de AO era normal. La papila de OD era
normal y la de OI presentaba elevacion de los polos
superior e inferior sin presencia de pliegues coroi-
deos. La ecografia determiné un aumento del espa-
cio de las vainas del nervio Optico y una imagen
hipoecogénica nasal al mismo. Se llega al diagnds-
tico de masa orbitaria izquierda con posible expan-
sion intracraneal al seno cavernoso derecho. La RM
demostré una tumoracién muy agresiva que afecta-
ba a fosas etmoidales, seno maxilar izquierdo y por-
cién anterior de la base del crdneo sospechosa de
ENB (fig. 5). La exploracion ORL de fosas nasales
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Fig. 2: Exoftalmos Ol mds apreciable en la mirada
hacia abajo.

objetivé una masa friable y sangrante que salia del
meato medio izquierdo sobrepasando el nivel del
cornete medio. Los hallazgos morfoldgicos e inmu-
nohistoquimicos de la biopsia por via nasal fueron
compatibles con estesioneuroblastoma grado II-1V
de la clasificacion histopatoldgica de Hyams, esta-
dio C de la clasificacion de Cadiz, estadio
T4ANOMO. Debido al estadio del tumor se considera
inoperable decidiéndose realizar un protocolo de
quimioterapia en mujeres embarazadas para reducir
el tamaio tumoral y posterior tratamiento de resca-
te. La paciente rechazé cualquier terapia que pusie-
ra en peligro la vida del feto y fue remitida a una
Clinica oncoldgica especializada para dicha terapia
perdiendo el seguimiento de la misma.

& |

Fig. 3: Limitacion de la abduccion en OD Pardlisis
completa del VI par derecho.

Fig. 4: Endotropia de OI en posicion primaria de la mira-
da con ojo derecho fijador por ser el ojo con mejor vision.

DISCUSION

Los casos de ENB presentados fueron diagnosti-
cados tras consultar al oftalmélogo por sintomas y

Fig. 5: RM TI con gadolinio: Masa de gran tamario loca-
lizada en fosas nasales. Extension al seno maxilar izquier-
do invadiendo la orbita izquierda. Extension a la porcion
anterior de la base del crdneo. Afectacion de la hendidu-
ra orbitaria inferior y el seno cavernoso derechos.
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signos orbitarios. Solo el segundo caso presentaba
sintomas nasales: obstruccién y rinorrea. Aunque
los sintomas y signos oculares en el transcurso de
un ENB son frecuentes y se pueden encontrar en
alrededor del 53% de los casos (2) es raro que estos
precipiten el diagnéstico del mismo.

La obstruccién nasal persistente y epistaxis son
los sintomas de presentaciéon mds comunes. No obs-
tante, los sintomas y signos oculares pueden ser los
primeros en aparecer (dolor periorbitario, epifora,
exoftalmos, alteraciones visuales...) (2,3) aunque el
diagnéstico a través de éstos es infrecuente y suele
ser més tardio que si presentan sintomas no ocula-
res porque el paciente demanda atencién médica
mads temprana.

El tratamiento es controvertido, sin embargo
parece que los mejores resultados se obtienen con la
combinacién de reseccién quirdrgica y radioterapia
con o sin quimioterapia (4). La tasa de superviven-
cia a los 5 afios se sitda entre el 51-81%. En gene-
ral, son tumores que en el momento del diagndstico
presentan estados muy avanzados como los descri-
tos en nuestros casos y esta circunstancia va a con-
dicionar la pobre supervivencia.

El ENB es un tumor con tendencia a recurrir
localmente. Las lesiones metastdsicas mds frecuen-
tes son en ganglios cervicales y pulmén. El tiempo
hasta la recurrencia puede ser muy largo.

En conclusién, el ENB es un tumor muy infre-
cuente; no obstante, es necesario que el oftalmélo-

go tenga presente esta grave patologia ante todo
paciente con obstruccidén nasal mantenida o epista-
xis recurrente y exoftalmos para afrontar el diag-
néstico y manejo de este tumor de forma multidis-
ciplinar. Las pruebas esenciales para el diagndstico
de un ENB son las técnicas de imagen (TAC o RM)
y la histopatologia por biopsia de la tumoracion.
Finalmente, el oftalmélogo debe realizar un segui-
miento de estos pacientes tratados con radioterapia
debido a las complicaciones oculares y del sistema
lagrimal (glaucoma, epifora) que puede provocar.
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