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Resumen

El estesioneuroblastoma es un tumor maligno de aparicion infrecuente, supone el 3% de todas las neo
intranasales. Debido a su origen anatémico, la mayoria de los pacientes tienen sintomas poco especifi
gue dificulta su diagndstico precoz. El manejo terapéutico es complejo por la falta de un sistema uniforn
estadificacion, y la publicacion de pocos casos que se recogen en series heterogéneas que abarcan largc
dos, durante los cuales se han producido cambios muy significativos en el enfoque diagnéstico-terapéuti
estesioneuroblastoma.

Se presentan dos casos, y se analiza una revision bibliogréafica del estado actual de esta enfermedad.
mentalmente hay dos conclusiones, que el tratamiento es multidisciplinar, parece que la reseccién quir
craneofacial asociada a radioterapia es el enfoque terapéutico 6ptimo, incluso con quimioterapia; asi cc
necesidad de un seguimiento prolongado.
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Summary

Esthesioneuroblastoma is a malignant tumor constituting 3% of intranasal neoplasias. As a result «
anatomical origin, most patient have non-specific symptoms, precluding early diagnosis. Several factor 1
difficult the study of the disease: the lack of a uniform staging system, the relatively small number of ¢
reported in heterogeneous series, and the fact that most series cover a long period during which signi
changes in the management of esthesioneuroblastoma occur. We present two cases and analise a biblio
review about the present situation of this pathology. There are two conclusions fundamentally: the combin
of surgery with craniofacial resection and radiotherapy seems to be the optimum approach to treatment, a
need of a long-term follow-up.

Key words: Esthesioneuroblastoma. Olfatory neuroblastoma. Intranasal neoplasms.

Introduccion Las modalidades terapéuticas empleadas en el me
nejo de esta enfermedad han incluido la excisién qui-
El Estesioneuroblastoma es un tumor maligno in- rargica extracraneal, la reseccion craneofacial (que
frecuente de etiologia desconoéidaue se origina  permite la reseccion en bloque del tumor, es decir ur
del neuroepitelio olfatorio de la placa cribiforme, a abordaje transfacial combinado con una craneotomic
nivel del tercio superior del septum nasal y puede bifrontal, con mejor visualizacion de cualquier ex-
extenderse en la region superior a la base del cranetension intracraneal, ademés de la posibilidad de pro
y al espacio intracraneal. Fue descrito por primerateger cerebro y nervios 6pticos. Esta reseccion debe
vez por Berger y Luc en 1924, ria incluir el abordaje de la placa cribiforme ipsilate-
Este tumor constituye sélo el 3% de todas las neo-ral completa y la cresta galli), radioterapia, incluso
plasias intranasales, y puede presentarse en todas laglimioterapia sola o en combinacién
edades, con un pico en la segunda y sexta década de La reseccion quirdrgica ha sido recomendada co-
la vida y con igual distribucion entre ambos séXos  mo la principal modalidad terapéutica para pacientes
Debido a su origen anatémico alto en la cavidad con esta enfermedad, siendo el avance terapéutic
nasal, la mayoria de los pacientes tienen sintomasnas significativo la introduccion de la reseccion
poco especificos que dificultan un diagnéstico pre- quirdrgica craneofacial, mejorando de forma signifi-
coz, favoreciendo el desarrollo de enfermedad local- cativa la supervivencia libre de enfermedad, particu-
mente avanzada, con extension a los senos paranaséarmente cuando se compara con la escisién quirar:
les y a la fosa craneal anterior a través de la placagica extracraneal. En pacientes con enfermad agres
cribiforme en un gran nimero de paciefites va con invasion intracraneal es necesaria radiotera
El estudio de pacientes con estesioneuroblastomapia preoperatoria 0 adyuvahte'
es complicado por varios factores, el mas importante El empleo de esquemas terapéuticos agresivos n
es la falta de un sistema de estadificacién uniformeimpide la recurrencia local o locorregional y la apa-
y efectivo; en segundo lugar hay publicados pocosricion de metastasis a distari¢i& que se producen
casos que se recogen en series heterogéneas, y parmenudo tras largos periodos de seguimiento, pre
ultimo, el hecho de que la mayoria de estas seriescisandose periodos de vigilancia superiores a diez:
abarcan largos periodos de tiempo, durante los cuaafios, aunque no esta establecida la periodicidad de
les se han producido cambios en el manejo del esteseguimiento clinico ni las pruebas mas eficaces de
sioneuroblastoma muy significativos, lo cual hace imagen requeridas. Aln no se ha logrado el consen
dificil proponer las opciones y secuencia idénea de so para esta patologia, sobre el esquema terapéutic
tratamienté. ideaP %,
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Presentamos dos casos clinicos de estesioneuro
blastoma.

Caso 1

Paciente mujer de 21 afos de edad, sin historia fa
miliar de interés, y con antecedentes personales d¢
intervencion de estrabismo 6 afios antes y ex-fuma
dora (10 cigarrillos/dia).

Inicia estudio en su otorrinolaringélogo (ORL)
por cuadro de dificultad respiratoria nasal derecha
de 2 meses de evolucidon con pérdida del gusto,
anosmia, epistaxis y epifora derecha ocasional, aso
ciado a intensa cefalea, por lo que ingresa para ini{ *
ciar estudio. En la exploracion ORL se aprecia una
masa que ocupa toda la fosa nasal derecha e impid
el paso del endoscopio con desplazamiento septal 4
fosa nasal izquierda, con biopsia sospechosa de tu
mor indiferenciado. No se detectan adenopatias pal
pables. Se realiza analitica y Radiografia de torax
sin alteraciones.

Se solicitan Tomografia axial computerizada
(TAC) y Resonancia nuclear magnética (RNM) cra-
neofacial donde se objetiva una tumoracién a nivel
de seno maxilar derecho que desplaza el septum
afecta celdillas etmoidales y coanas del mismo ladorigyra 2. RNM cabeza y cuello con contraste post-cirugia: Re-
(Fig. 1). misién de la tumoracién de seno maxilar derecho.

Es intervenida quirdrgicamente mediante resec-
cion craneofacial de etmoides y translocacion facial
medial, que permite apreciar que la tumoracién ocu- rupcién de partes de la pared Gsea posterior y medie
paba todo el seno maxilar derecho y celdas etmoida-del seno maxilar. El tumor rellenaba submucosa-
les, a las cuales desplaza por compresién, con dismente toda la fosa nasal derecha y parte del seno e
fenoidal.

El estudio Anatomo-patolégico informa de Neu-
roestesioblastoma, estadio B de Kadish. En el posto
peratorio inmediato sufri6 una meningitis bacteriana
con evolucion satisfactoria. En la RNM posquirurgi-
ca solo se visualizan cambios postcirugia (Fig. 2).

Tras valoracion en Subcomité de tumores de ca-
beza y cuello se decidié Radioterapia postoperato-
ria, recibiendo una dosis total sobre lecho tumoral
de 60 Gy con técnica de simulacién virtual y planifi-
cacion tridimensional (3D) sobre tomografia com-
putarizada (TC) helicoidal individualizada (cortes
cada 5 mm), con proteccion plomada personalizade
de d6rganos sanos, fraccionamiento de 2 Gy/fraccion
Figura 1. RNM cabeza y cueIIo con contraste pre-tratamiento: 5 fracciones semana mediante fotones de 6 Mega

Tumoracion que ocupa el seno maxilar derecho, desplaza elVoltios (MV) procedentes de Acelerador Lineal. Se

septum y afecta celdillas etmoidales y coanas. emplea sistema de homogeneizacién de dosis col

e e i
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cufias de compensacion tisular, e inmovilizaciéon con RNM de cabeza y cuello objetiva una lesién ocu-
mascara termoplastica facial para una adecuada repante de espacio que oblitera de forma llamativa el
productibilidad a lo largo del tratamiento. La tole- cavum y se extiende desde el nivel de las fosas nas:
rancia es buena, con toxicidad aguda dérmica graddes hacia atras, poniéndose en contacto con la mus
1 (G1), y en mucosa grado 2 (G2). A las 4 semanasculatura prevertebral, sin infiltrarla, y bien delimita-
de finalizada la irradiacion es reintervenida por fis- da (Fig. 3).
tula oroantral en el surco gingival derecho a nivel Se realiza como estudio de extension un TAC de
del primer molar. Siete meses después, es reintervetdrax y una gammagrafia 6sea sin patologia. Se cla
nida con abordaje craneofacial por granuloma a sifica como Estadio C de Kadish.
cuerpo extrafio en cavidad frontal izquierda sin da- Es intervenida mediante cirugia funcional endos-
tos histologicos de recidiva. copica siendo la Anatomia Patol6gica de estesio-
En la actualidad, tras 26 meses de la primera in-neuroblastoma. En el TAC postoperatorio destaca ¢
tervencion, no existe evidencia de recidiva local, ha- nivel del seno maxilar derecho un engrosamiento
llandose en remisién completa, realizando vida nor- polipoideo de la mucosa, sin evidencia de caracte-

mal activa. risticas de malignidad, a nivel de seno frontal dere-
cho (Fig. 4).
Caso 2 Se decide como tratamiento adyuvante con Ra-

dioterapia externa, mediante Acelerador Lineal con
Paciente mujer de 34 afios con antecedentes ddotones de 6 y 15 MV, con cufias de compensacior
abuelo materno fallecido de Carcinoma pulmaén. Si- tisular tras simulacion virtual y planificaciéon 3D so-
nusitis siete aflos antes. Consulta con su ORL porbre TC helicoidal individualizado. El lecho tumoral
una historia clinica de 14 meses de evolucion con ri-
norrea y epistaxis rapidamente progresiva. Mediante
rinoscopia se objetiva una masa en fosa nasal dere
cha de aspecto polipoideo muy sangrante al contac
to, que ocupa toda la fosa nasal derecha, parece cd
nectar con el tabique y cornete medio, extendiéndo-
se hasta la coana, y ocupando la nasofaringe. Lg
biopsia fue positiva para estesioneuroblastoma.
Se realiza TAC de cabeza y cuello donde se apre
cia una masa polipoidea de 4 centimetros (cm) con
un gran pediculo en fosa nasal derecha y cavum. Lg

Figura 3. RNM cabeza y cuello con contraste pre-tratamiento: S
Lesién gque oblitera el cavum y se extiende desde fosas nasaFigura 4. TAC cabeza y cuello con contraste post-tratamiento:
les hasta musculatura prevertebral. Remision completa de lesiéon de cavum.
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recibié una dosis global de 60 Gy en 30 fracciones, En los casos que presentamos en este trabajo, ¢
con esquema de 2 Gyl/fraccion, 5 fracciones a la se-utilizé esta clasificacion, siendo el primero de ellos
mana. La tolerancia fue buena, presentando toxici-un estadio B, y el segundo C.
dad maxima cutanea G1, mucosa G2 y orofaringea Biller y colaboradores propusieron en el afio 1990
G2. En la actualidad han transcurrido 6 meses de lada siguiente clasificacién: T1 indica que el tumor
irradiacion, manteniéndose la respuesta completa. afecta a la cavidad nasal y senos paranasales, excl
yendo el esfenoides, con o sin erosion del hueso d
) _ la fosa craneal anterior; T2, el tumor se extiende a
Discusion orbita o protruye en la fosa nasal anterior; T3, el tu-
mor afecta al cerebro y es irresecable con margene
El estesioneuroblastoma en una neoplasia malignay T4 cuando el tumor es irresecahle
poco frecuente, cuyo origen parece derivar del epite- Dulguerov y Calcaterra en el afio 1992 propone
lio olfatorio, por lo que también se denomina neuro- una clasificacion basada en el sistema TNM: T1, el
blastoma olfatorié. tumor afecta a cavidad nasal y/o senos paranasale!
Debido al diagndéstico inusual de esta patologia, laT2, el tumor afecta la cavidad nasal y/o senos para
mayoria de las instituciones tratan un escaso nimeramasales, incluyendo esfenoides con extensién o ero
de pacientes. Unido a esto hay otros tres factoression de la placa cribiforme; T3, el tumor se extiende
que contribuyen a originar controversia, en primer o protruye dentro de la fosa craneal anterior sin in-
lugar, es facilmente confundido con otras neoplasiasvasion dural; T4, cuando afecta al cerebro. NO, si nc
indiferenciadas de la cavidad nasal; por otro lado, hay afectacion ganglionar cervical; N1, cualquier
podemos destacar su variable actividad bioldgica, afectacion cervical ganglionar; MO, si no hay metés-
desde formas altamente agresivas a otras de crecitasis; M1 existe evidencia de metéstasis a distan
miento indolente con pacientes que sobreviven mascia?®.
de 20 afos; y en tercer lugar, no hay un sistema de El estudio anatdmico de extensién en la actuali-
estadificacion aceptado universalméhte dad, puede ser generalizado antes de realizar un tr
Esta revision se continuara con la evaluacion detamiento quirtrgico, con el uso de las nuevas técni-
distintos aspectos, en relacion al estudio y trata-cas de imagen: Tomografia Computerizada y Reso
miento de esta enfermedad, y su implicacion en elnancia Nuclear Magnétiéa como veremos mas

pronéstico. adelante.
Es importante, ademas de lo referido, el uso de
Clasificacién/estadificaciéon la clasificacion histolégica de Hyams (Tabla ), que

como veremos es un importante factor para deter:

El primero en proponer una clasificacion fue Ka- minar el prondstico, tanto de recurrencia como de
dish, en tres categorias: Grupo A, el tumor esta limi- supervivenci#, siendo peor el pronéstico cuanto

tado a fosa nasal; Grupo B, se extiende a senos paranas indiferenciado sea el tumor. En general, debi-

nasales y Grupo C, la lesion se extiende mas alla dedo al pequefio nimero de pacientes de las serie

senos paranasatés publicadas, el analisis de los datos histopatolégicos

TABLAI

Clasificacion histolégica de Hyams

Conservacion indice Polimorfismo Matriz
Grado Arquitectura lobular mitotico nuclear fibrilar Rosetas Necrosis
I + ninguno ninguno prominente HW No
Il + bajo moderado Presente HW No
Il +/- moderado prominente Bajo FW Raro
\ +/- alto marcado ausente ninguna frecuente

HW: Howmer Wright; FW: Flexner-Wintersteiner.
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de la clasificacién de Hyams se efectia agrupandoDatos clinicos y diagndstico
éstos en dos, es decir, Grado | y Il (mas diferencia-
das) versus grado Il y IV (de mayor indice mitéti-  Se trata de una patologia que puede aparecer €
co, marcado polimorfismo nuclear, presencia de cualquier grupo de edad, y que afecta de forma si-
necrosis y baja o nula matriz fibrilar y rosetas, es milar a ambos sexos. Debido a la ausencia de sinto
decir menos diferenciadd5)En ninguna de las pa- mas especificos, como sucede en la mayoria de la
cientes que aqui se presentan se realiz6 esta clasifineoplasias que se localizan en fosa nasal y area
cacion. paranasales, la media de retraso entre el primer sir
La media de distribucién segun la clasificacién toma y el diagndstico, es de seis meses. En el 709
histopatologica de Hyams es grado I: 14%; grado Il: de los casos aparece obstruccion nasal bilateral
48%; grado lll: 21%; y grado IV: 17%, con una me- en el 46% epistaxi 4’ sintomas que son comunes
dia de supervivencia de 56% para los grados | y Il en patologias tan comunes como la enfermedad si

agrupados, y de 25% para los grados Il §-P¢/ nusal polipoidea alérgica o la rinosinusitis crénica.
Por ello, ante un paciente que presente obstruccior
Etiopatogenia nasal unilateral o con epistaxis recurrente de ma:

de un mes de evolucion, debe consultarse con ut
El origen exacto del estesioneuroblastoma no esotorrinolaringdlogo y realizar un examen detallado,
conocido. El neuroepitelio olfatorio es un tejido e incluso si se aprecia una masa intranasal procede
neurosensorial Unico, dado que sus neuronas estaa biopsia, fundamental para un diagnéstico pre-
renovandose continuamente durante la edadcoz?23
adultet®. En el primer caso clinico de nuestra serie la sinto-
La evidencia actualmente disponible liga el este- matologia fue florida afiadiéndose a la epistaxis, di-
sioneuroblastoma con la capa basal de células proficultad respiratoria, intensa cefalea, disgeusia y
genitoras del epitelio olfatorio. Se ha hablado de suanosmia, aunque la biopsia no fue concluyente. Er
inclusion dentro de la familia de tumores del Sarco- el segundo caso clinico, la clinica fue la caracteristi-
ma de Ewing o de los tumores primitivos neuroecto- cas de esta enfermedad, pero de larga evolucién ¢
dérmicos por identificarse en algunos casos la trans-no sospecharse el diagndstico de estesioneuroblast
locacion t(11:22F, caracteristica de esta familia de ma, pero la biopsia fue diagnéstica.
neoplasias, pero que no se ha confirmado con la hi- La prueba de imagen de eleccién es el TAC con
bridacién in situ ni con técnicas de PCR en el casoimagenes coronales directas y cortes de 3 mm de e
del estesioneuroblastoma, por lo que se considera dgesor, que permiten un adecuado estudio anatémicc
una etiologia diferenté examinar la presencia de erosion de la ldmina papi:
Si bien el estesioneuroblastoma se ha inducido enracea, placa cribiforme y/u orificio etmoidal. De es-
roedores con exposicion a nitrosamfd% en gatos  ta forma, aun sin datos especificos para el diagnosti
con una forma espontanea de esta enfermedad seo de estesioneuroblastoma, si se objetiva una mas
han demostrado particulas retrovirales tipo C, comode partes blandas homogénea en la clpula nasal cc
en ratones transgénicos (clasificados como virus derealce uniforme de contraste, debe sospecharse es
leucemia felina y murind), el papel de estas se- diagnoéstico. Esta técnica debe completarse con un
cuencias retrovirales en humanos no esta claro. RNM, que permite una mayor resolucion para eva-
En la actualidad, no hay consenso en relacion alluar la extension infraorbitaria o intracerebral del tu-
valor prondstico de las caracteristicas histolégicas mor, asi como diferenciar un tumor de secreciones
que presenta el estesioneuroblastoma. Asi los datomasales retenidas tras una obstruccion (aparece h
sobre el papel pronéstico de las mutaciones en elpointenso en las imagenes T1 e hiperintenso o isoin
gen supresor p53 son contradictofi@$ Otros estu-  tenso en T2},
dios encuentran que se asocian con mejor supervi- Ambas pruebas se realizaron en los dos casos cli
vencia un alto grado de positividad de S-100 y un nicos que resefiamos en este trabajo, y que permitie
bajo nivel de expresion (<10%) de Ki*&7También ron conocer su extensién anatdmica, su estadifica
se ha descrito el valor de la gradaciéon de Hyams co-cion, y valoracién de las posibilidades terapéuticas
mo factor prondésticé 30 3! en cada caso.
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Supervivencia la combinacién de ambos tratamientos la recurrencic
local se produce en el 17% de los paciéhtéslos
Considerando de forma conjunta a los pacientes5 afios el control local con cirugia sola es de 72% vy
con estesioneuroblastoma, la supervivencia global acon tratamiento combinado de 88%&i bien no es-
los 5 afios es del 45%con valores extremos entre ta clara la mejor secuencia, hay autores que defien
86942y 0 9. den la radioterapia preoperatoria porque se disminu
En cuanto a la supervivencia libre de enfermedadye el riesgo de siembra de células tumorales tras Iz
a los dos afios es de 52%>4 a los 3 afios es del cirugia y permite mejor control local tumoral. Esto
4596458 La supervivencia libre de enfermedad a los permite optimizar la posibilidad de reseccion total,
5 aflos es del 4196%* 25 4259 | os pocos trabajos que con minimo deterioro estétito Estos autores reco-
recogen supervivencia a los 10 afios dan un valor demiendan en el estadio A: cirugia (s6lo en casos se
B2%/@3 27,42, 48,59 leccionados) asociado a radioterapia; en el estadio E
En general, en el momento del diagndstico el 5% radioterapia al volumen clinico tumoral (CTV) se-
de los casos presentan afectacion metastasica en cguido de cirugia; y en el estadio C recomiendan qui-
denas ganglionares cervicales, y para la supervivensmioterapia preoperatoria y/o radioterapia seguida de
cia hay diferencia significativa con respecto a los la reseccion quirlirgiéet®-2% 59 60
casos sin afectacion linfatica 64%, frente a los que si  Aquellos pacientes que experimentan reduccion
la tienen 29%9. La recurrencia local es de 29%, pu- del volumen tumoral tras radioquimioterapia neoad-
diéndose realizar tratamiento de rescate con éxito eryuvante demuestran un mejor pronostico, con tasa:
un tercio de ellas. La recurrencia regional es algo in-de supervivencia global a los 5y 10 afios del 81% vy
ferior estando en torno al 16%, siendo posible su54%.
rescate en el 27% de los casos. En un 17% se produ- La mayoria de los autores recomiendan el uso de

ce diseminacion a distancia. radioterapia postoperatoti& 2% 30 48. 555§ tilizan
como técnica estandar, radioterapia externa con fo
Tratamiento tones de Megavoltaje procedentes de Acelerador Li-

neal con tres campos (uno anterior y dos laterales
Para el manejo de esta enfermedad se han emplecon cufias para homogeneizar dosis).
ado multiples estrategias, desde cirugia exclusiva; Incluyen un margen de 1,5 cm. sobre tejido cere-
asociaciones de radioterapia y quimioterapia; ciru- bral, y un margen de dos centimetros para otros teji
gia y radioterapia; y por ultimo la asociacion de las dos. La dosis total seria entre 55 y 65 Gy, pero er
tres armas terapéuticas: cirugia, radioterapia y qui-general es deseable alcanzar una dosis igual o sup
mioterapia. Esta Ultima modalidad es el esquema te-rior a 60 Gy.
rapéutico mas empleado, y que obtiene la mayor ta- La guia terapéutica sugerida por autores comao
sa de curacién's: 22 59, 60 Theilgard y Buchwald es la siguiente: en el estadio
En la actualidad solo en caso de lesiones T1, esA y B de Kadish reseccion quirtrgica y radioterapia
decir, tumor pequefio y bien localizado bajo la placa externa adyuvante; en el estadio C reseccion quirdr
cribiforme, estaria indicada cirugia o radioterapia gica via craneofacial seguida de radioterapia combi-
exclusiva. Pero hay que tener en cuenta la dificultadnada con quimioterapia. Recomiendan ademas lar
de obtener informacion exacta del estado de losgos periodos de seguimiehto
margenes en las piezas quirtrgicas de cavidad nasal En cuanto a la técnica quirdrgica, en general y de-
y senos paranasales, asi como lo complejo de consebido a la extensién intracraneal del estesioneuro-
guir margenes adecuados libres, por lo que para reblastoma, y su relacion tan cercana con el techo et
ducir al minimo la posibilidad de recurrencia local moidal y la placa cribiforme, se requiere una combi-
se indica de forma adyuvante tratamiento con radio-nacién de abordaje transfacial y neuroquirdrgico,
terapia, sobre todo en los casos de tumores de altsalvo en aquellos pacientes con tumores T1 con evi
grado, y mas aun, en estadios avanzados. Para todafencia radioldgica clara de ausencia de afectacior
los estadios, se produce recurrencia local en el 86%de la placa cribiforme y del techo etmoidal. Por tan-
de los casos tras cirugia como Unico tratamiento; ento se recomienda la reseccion craneofacial, que col
el 60% tras radioterapia radical, y cuando se emplearespecto a otras técnicas quirdrgicas, ha permitidc
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mejorar el control local de esta enfermedad, que en72% y a los 10 afios de 60%. Resultados similares
algunos casos ha pasado del 40% al 100%, comdambién obtienen sin quimioterapia autores como
presentan en su trabajo autores como Dulguerov yDulguerov y Calcaterfg sin que quede demasiado
colaboradores. Para otros, del 40% al 60% en el claro, la medida en que la quimioterapia contribuye
trabajo de SpauldiigLa técnica craneofacial per- a estos resultados. Autores como Koka en la Clini-
mite la resecciéon en bloque del tumor con mejor es-ca Mayd® o McElrog en el Instituto Gustave
tudio de cualquier extension intracraneal y protec- Rossy® prefieren los esquemas basados en Cispla-:
cion de estructuras como cerebro y nervios Opticos.tino y es este Ultimo autor quien observa, que los
Esta técnica debe incluir la placa cribiforme ipsilate- grados histoldgicos de Hyams parecen ser de gral
ral completa y la cresta galli. Deberia resecarse tam-importancia en la prediccion de respuesta a la qui-
bién el bulbo olfatorio y la capa dural que lo cubre. mioterapia. Asi, a pesar de la sensibilidad de esto:
La conservacién del sistema olfatorio contralateral tumores a los esquemas basados en Platino, los p:
cuando es posible, permite preservar el sentido delcientes con tumores de alto grado tienen una evolu
olfato en pocos cas8s cién mas agresiva que aquellos de bajo grado. En [
Recientemente, hay autores que combinan técni-Universidad de Erlangen-Nuremberg plantean tam-
cas endoscopicas con craneotomia anterior seguidobién una estrategia multidisciplinaria para el este-
de radioterapia adyuvante, y obtienen valores de su-sioneuroblastoma, particularmente en los tumores
pervivencia libre de enfermedad en 6 casos de un to-avanzados, comprobando que el tratamiento agresi
tal de 7 pacientes estudiados, en un periodo de 10/0 es capaz de mejorar la supervivencia a largo pla:
afnos™. zo®. De igual manera en la Universidad de North-
En cuanto al enfoque terapéutico sobre las cade-western, observan que dentro de un tratamientc
nas cervicales, en un 5% de los casos de estesioneunultidisciplinario, la quimioterapia parece mejorar
roblastoma los pacientes presentan en el momentdos resultados terapéuticos en aguellos tumores
del diagnéstico afectacion metastasica cervical. Enavanzados y/o de alto grado, si bien se precisa ma
caso de enfermedad palpable en el cuello, se debegor investigacioh °°.
realizar diseccion cervical y sobre la enfermedad re- Con igual criterio autores como Crubar y Cbls
sidual completar el tratamiento con radioterapia con recomiendan tratamientos combinados, con esque
una dosis igual o superior a 60 Gy. Si la afectacion mas de quimioterapia multiple (cisplatino, etopoési-
ganglionar es multiple, el tratamiento debe ser bila- do, ciclofosfamida y vincristina), otros autores han
teraf®. Si bien hay autores que recomiendan el trata-investigado la eficacia y tolerabilidad de la combi-
miento profilactico cervical con radioterapia alcan- nacién de quimioterapia (con citostaticos como ci-
zando una dosis de 50 Gy sobre cuello en pacienteslofosfamida, adriamicina, vincristina con infusion
con estesioneuroblastoma sin afectacion regionalcontinua de cisplatino y etopésido), asociada a ra-
ganglionar clinic®, la recomendacion terapéutica dioterapia y trasplante de Stem-cell de sangre peri:
mas extendida es su empleo en aquellos casos avarférica™.
zados localmente, realizando previamente un estu- En el primer caso que aqui presentamos, estadi
dio radiologico adecuado de las cadenas gangliona-B de Kadish el tratamiento fue cirugia craneofacial
res cervical€es. seguida de radioterapia externa complementaria, al
En cuanto al papel de la quimioterapia, los traba- canzando una dosis de 60 Gy, con fotones de 6MV
jos iniciales sobre esta enfermedad indicaban elprocedentes de Acelerador Lineal, tras realizar si-
empleo del tratamiento sistémico en la enfermedadmulacién virtual y planificacién tridimensional so-
recurrente o metastasi@&® Pero autores como bre tomografia computerizada, con buena tolerancia
Eden y colaboradores, abogan por esquemas neoad-a segunda paciente, estadio C de Kadish, recibic
yuvante® en estadio C de Kadish, con Ciclofosfa- tratamiento quirargico (en un centro distinto a la pri-
mida mas Vincristina con o sin Adriamicina asocia- mera enferma ) mediante una técnica endoscépic:
da y seguido de tratamiento con radioterapia (50 con craneotomia anterior, y como en el caso anterio
Gy) y tras esto reseccion quirdrgica con técnica recibié tratamiento adyuvante con radioterapia ex-
craneofacial. Con este esquema terapéutico, obtieterna, con fotones de 6MV y 15 MV, que también
nen una supervivencia actuarial a los 5 afios defue muy bien tolerado.
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Evolucion y pronostico bien no esta definida ni a frecuencia de las revisio-

nes clinicas ni la de las pruebas de imagen a realiza
Al analizar los resultados del tratamiento del este- en dichas revisionés

sioneuroblastoma, la recurrencia que se produce con

mayor frecuencia es la local, en torno al 30% ¢ Abreviaturas empleadas

La supervivencia a los 5 afios esta en torno af70%

56.59. 66 | 3 estrategia terapéutica que parece conse-ORL: Otorrinolaring6logo.

guir menor indice de recurrencia local (10%) es la TAC: Tomografia axial computerizada.

cirugia con reseccién craneofacial, seguida de radio-RNM: Resonancia Nuclear Magnética.

terapia exterrtd 2 % siendo posible, tras la recu- 3D: Tridimensional.

rrencia local, el rescate terapéutico en el 33-50% deGy: Gray.

los casos. Cuando hay control a nivel de la localiza- G:1: Grado uno.

cién primaria, entre el 15-20% de los casos diagnos-cm: centimetro.

ticados de estesioneuroblastoma, desarrollan recumm: milimetro.

rrencia regional, siendo posible un tratamiento de CTV: siglas inglesas de volumen clinico tumoral.

rescate efectivo en el 30% de ells23 %5 5. €6 Eg

muy rara la presencia de metastasis a distancia con

enfermedad controlada a nivel locorregional (8%),

pero cuando esto sucede, se asocia con mal pronos-

tico. Los factores que tienen repercusién pronostica
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en la supervivencia de los pacientes con esta enfer- Dra. L. Gutiérrez Bayard
medad son los siguientes: presencia de enfermedad Avenida Menesteo, 45
linfatica ganglionar palpable (29% si es positivo E-11500 Puerto de Santa Maria (Cadiz)

frente al 64% si es negativg)la clasificacion histo-

patoldgica de Hyams (supervivencia libre de enfer-
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