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Insipid diabetes as form of presentation of a nasal giant tumor

RESUMEN

El estesioneuroblastoma es un tumor neuroectodérmico
maligno infrecuente del epitelio olfatorio, con una alar-
mante tendencia a la recidiva local. Los pacientes pre-
sentan a menudo obstruccion nasal, rinorrea, epistaxis de
repeticion, hiposmia o anosmia. Una vez diagnosticado,
el TAC o la RM deben realizarse para determinar la exten-
sion y planificar el tratamiento.

El tratamiento més adecuado es la combinacién de cirugia
y radioterapia. La quimioterapia se reserva normalmente
para tumores localmente avanzados.

Presentamos el caso de una mujer de 24 afios con anos-
mia y obstruccién nasal que fue diagnosticada de estesio-
neuroblastoma estadio C de Kadish en nuestro hospital.
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SUMMARY

Esthesioneuroblastoma is an uncommon neuroectodermal
malignancy of the olfactory epithelium, with an alarming
propensity toward aggressive local recurrence. Patients
often present with nasal obstruction, rhinorrhea, recur-
rent epistaxis, hyposmia, or anosmia.Once diagnosed, TAC
or RM should be used to assess tumor involvement and
plan therapy.

The optimum management is surgery combined with
radiotherapy. The chemotherapy is usually reserved for
local advanced tumor.

We present the case of a 24 years old woman with anos-
mia and nasal obstruction who was diagnosed of esthe-
sioneuroblastoma stage C of Kadish in our hospital.
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Caso Clinico

Mujer de 24 afios nicaragliense que lleva cinco meses
residiendo en Espafia. Acudié a urgencias por clinica de
6 meses de evolucion con polidipsia, poliuria y nicturia,
motivo por el cual ingresé en el Servicio de Endocrinologia
de nuestro hospital.

Como antecedentes personales destacaban:

- Alteraciones menstruales desde hace mas de diez afios
con periodos de amenorrea de hasta trece meses.

- Aumento de partes acras, sobretodo pies y manos.
- Alteraciones visuales desde hace 4 afios.

- Cefaleas frecuentes.

- Dolores 6seos generalizados.

En la esfera otorrinolaringoldégica referia un aumento
de su ronquido habitual, insuficiencia respiratoria nasal
bilateral, anosmia y voz nasal de agravamiento progresivo
en el ultimo afo.

A la exploracion fisica se observé hirsutismo facial,
facies acromegalica y manos toscas. El Servicio de
Otalmologia objetivé mediente campimetria una hemia-
nopsia homoénima bitemporal.
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Con el diagnéstico de debut diabético secundario a
hipersecrecion de GH (hormona del crecimiento), acro-
megalia e hipogonadismo secundario se solicité RM cuyo
resultado fue de voluminosa tumoracién que ocupaba las
fosas nasales, celdillas etmoidales y senos esfenoidales
englobando la silla turca. En su crecimiento invadia clivus
y expandia las alas esfenoidales presentando un compo-
nente intracraneal que desplazaba al quiasma éptico hacia
atras y hacia abajo, hundiéndolo en lassilla turca (Figura 1).
La primera posibilidad diagnéstica era de macroadenoma
hipofisario invasivo, aunque de crecimiento atipico.

El caso fue remitido a nuestro Servicio y por fibroscopia
se observaba una masa de superficie lisa, cubierta de muco-
sa, que ocupa las dos fosas nasales llegando hasta la cabeza
de ambos cornetes medios a los que desplazaba hacia la
pared externa nasal. El resto de la exploraciéon fue normal.

Figura 2

Se realizé una biopsia con anestesia local de la parte mas
anterior de la tumoracién pero el resultado anatomopatolé-
gico no fue concluyente, por lo que se decidié la interven-
cién quirurgica junto con el Servicio de neurocirugia.

Se utilizé una via de acceso transfacial mediante una
incisiéon paralateronasal de Moure y Sébileau (figura 2) y
se accediod a la tumoracion que era de consistencia blanda,

Figura 3

Figura 4

friable y muy vascularizada. Se realizdé una biopsia intrao-
peratoria cuyo resultado fue de estesioneuroblastoma de
bajo grado de agresividad dada la ausencia de mitosis y el
bajo indice proliferativo (Ki 67<1).

Se consiguid su exéresis completa incluyendo el com-
ponente intracraneal, que se introducia desde la fosa nasal
al endocraneo a través de una solucién de continuidad
en el techo del etmoides. Se comprobd la integridad
de las meninges que no estaban infiltradas por la masa.
Finalmente se cerré la zona de comunicacién con un
injerto sustituto de duramadre (Duraform®), fragmentos
de cartilago procedentes del tabique nasal y sellado con
fibrina antdloga mediante el sistema Vivostat® (figura 3).
A pesar de ello, se le realizé una derivacion lumbar profi-
lactica ante el elevado riesgo de fistula de LCR al finalizar
la intervencion.

Le colocamos un taponamiento nasal con venda
impregnada de pomada antibiotica en ambas fosas nasales
que se mantuvo 5 dias.

Tras retirar el taponamiento aparecié una pequefia fis-
tula de LCR que cerré espontdneamente en pocos dias. No
hubo otras complicaciones en el postoperatorio y el TAC de
control confirmé la reseccion tumoral completa (figura 4).

La paciente recibi6 posteriormente tratamiento con
radioterapia.

En la Resonancia magnética de control, a los cuatro
meses tras la intervencién, se observé imagen de recidi-
va tumoral intracraneal de la que ha sido recientemente
intervenida por el Servicio de Neurocirugia a través de una
via de acceso transglabelar.
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Discusién
El estesioneuroblastoma fue descrito por primera vez
por Berger en 1924 (1) .Tiene distintas sinonimias, aunque

las mas usadas son estesioneuroblastoma y neuroblastoma
olfatorio.

Se trata de un tumor neuroectodérmico maligno ori-
ginado en el epitelio olfatorio. Es infrecuente (2-4% de
los tumores malignos nasosinusales) (2).En una revisién de
1997 se censaron mas de 1.000 pacientes y en la actualidad
el censo puede estimarse en un total de unos 1.500 casos
publicados (1). Afecta por igual a ambos sexos y posee una
distribucién de edad bimodal con un pico alrededor de los
20 afios y otro en torno a los 50, siendo este Ultimo el mas

numeroso.

El diagnostico por imagen es fundamental para deter-
minar la extension y su estadio. Puede obtenerse median-
te TAC o RM, siendo esta Ultima la que mas informacion
aporta ya que permite estudiar la fosa craneal anteriory el
tejido olfatorio (2).

El estadio tumoral, el grado histopatolégico y la moda-
lidad de tratamiento aplicado, determinan el prondstico y
sélamente la biopsia permite confirmar el diagnéstico.

Se puede sospechar ante signos de alarma rinosinusales
inespecificos: epistaxis, obstruccién nasal, hiposmia o anos-
mia, cefalea.

El examen endoscépico suele mostrar un tumor vascu-
larizado medial en la porcién superior de la cavidad nasal,
con relacién al cornete medio .Esta descripcion coincide
con lo observado en nuestro caso (3).

Posee gran variabilidad de comportamiento, aunque
en numerosas publicaciones le atribuyen un bajo grado
de malignidad. El crecimiento de este tumor suele ser
por invasion local con destruccién progresiva de la ldmina
cribosa.

En cuanto a la anatomia patoldgica, su aspecto macros-
copico es de un tumor polipoide, lustroso, recubierto de
mucosa. Histopatolégicamente se han clasificado en subti-
pos segun el grado de diferenciacion celular (4):

-ESTESIONEUROCITOMA: células monomorfas reparti-
das en capas neurofibrilares salpicadas de microcalcifica-

ciones distroficas.

-ESTESIONEUROEPITELIOMA: disposicion en rosetas
dispersas en un lecho de neurofibrillas.

-ESTESIONEUROBLASTOMA: Importante indiferenciéon
de las células con estroma neurofibrilar poco abundante.
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El andlisis inmunohistoquimico complementa el estudio
y es importante para llegar al diagnoéstico. Se caracteriza
por una positividad para marcadores de diferenciacion
neural (sinaptofisina, proteina S100, cromogranina ,eno-
lasa y citoqueratina) (5). En nuestro caso se observé una

positividad para la sinaptofisina, enolasa y cromogranina.

La clasificacion de HYAMS (1982) agrupa los estesio-
neuroblastomas segun el grado histolégico y tiene valor

prondstico (6).

Grado| | Gradoll Grado Il | Grado IV
Arquitectura lobar | Presente | Presente +- +-
Actividad mitdtica Ausente | Presente | Prominente | Marcada
Pleomorfismo nuclear | Ausente | Moderado | Prominente | Marcada
Rosetas H-W +- | HW +- Flexner +/- | Ausente
necrosis Ausente | Ausente ocasional comUn

e Grado | y ll: Bajo grado
e Grado lll y IV: Alto grado
e H-W: pseudorosetas de Homer-Wright

e +/-: Presente o ausente

La clasificacién que mas se ha utilizado a pesar
de su sencillez, es la de las etapas evolutivas segun
KADISH (1976): esta clasificacion también tiene valor
prondstico (7).

A | Tumores limitados a Fosa nasal

B Tumores extendidos a senos PN

C | Tumores que sobrepasan los senos PN u ocasionan metastasis

En nuestro caso se trataba de un grado | de Hyams, lo
cual se corresponde con un bajo grado histolégico, y un
estadio C de Kadish.

La dificultad para establecer la actitud terapéutica
estriba principalmente en el escaso numero de pacientes

tratados en un mismo hospital.

La combinacién mas utilizada y la estrategia terapéuti-
ca con la que se obtienen mejores tasas de curacion es la
cirugia mas la radioterapia (8,1).

En un meta-analisis realizado por Dulgerov en 2001, se
llega a la conclusién de que el tratamiento éptimo es la com-
binacion de cirugia y radioterapia, obteniendo una supervi-
vencia a cinco afos del 65% frente al 48% y 37% obtenidas

con radioterapia y cirugia solas, respectivamente (8).
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El abordaje combinado craneo-facial, es la interven-
cién mas idénea para la reseccion del ENB con margenes
de seguridad, aunque en algunos casos se puede realizar
mediante craneotomia bifrontal exclusivamente o apoya-
da por abordajes transnasales endoscoépicos (1).

Se han publicado buenos resultados con la combi-
nacién de técnicas endoscépicas nasales y craneotomia
anterior (9,10).

Las metastasis cervicales son raras (10-33%). Se han
descrito metastasis a distancia, siendo su localizaciéon mas
frecuente en pulmén y hueso (7).

En tumores de alto grado y estadio avanzado (estadio
C con metastasis locorregionales o a distancia) puede uti-
lizarse poliquimioterapia de induccién asociada a cirugia
y/o RT, o bien poliquimioterapia seguida de RT previas a
la cirugia (1,8).

El estesioneuroblastoma se caracteriza por una alta
tasa de recidivas (mas del 50% de los casos), que suelen
ser locorregionales. Un 40% de ellas ocurren después de 5
anos tras el tratamiento, por lo que el seguimiento debe
ser a largo plazo (2).

La tasa de supervivencia a los cinco afios para el ENB es
de 51,2% y a los diez afios de 46%, segun una revisiéon de 40
publicaciones que reunian un total de 713 pacientes (1).

La peculiaridad de nuestro caso reside en el gran
tamano de la tumoracion y su forma de presentacion con
diabetes insipida, acromegalia e hipogonadismo secun-
dario derivadas de la secrecion hormonal anémala en el
eje hipotalamo-hipofisario por compresién extrinseca del
hipotalamo.
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