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Resumo O estesioneuroblastoma (ENB) é uma neoplasia rara que atinge o neuroepitélio
olfativo, comumente invadindo os seios paranasais, a base do cranio e a regido
orbitdria. Apresenta metastase em 10 a 30 % dos casos. Distribui-se de forma bimodal
para aidade, principalmente dos 11 aos 20 anos e dos 51 aos 60 anos, sem influéncia do
sexo e raca do individuo. A infima quantidade de casos relatados resulta em ddvidas
quanto ao melhor tratamento a ser dispensado ao paciente. Relatamos trés casos,
todos Kadish C, tornando o tratamento e o prognéstico um desafio a pratica

neurocirdrgica.
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Abstract The esthesioneuroblastoma (ENB) is a rare neoplasm that affects the olfactory neuro-

epithelium, commonly invading the paranasal sinuses, skull base and the orbital region.

Keywords Shows metastasis in 10% to 30% of cases. Distributed in a bimodal shape for the age,

= esthesioneuro- from 11 to 20 years and 51 to 60 years especially, with no influence of gender and race

blastoma of the individual. The tiny amount of reported cases result in doubt about the best

= skull base treatment to be dispensed to the patient. We report three cases, all Kadish C, making
> prognosis treatment and prognosis a challenge to neurosurgery.

Introducao paranasais e menos de 1% do total de tumores malignos.' Ha

relatos de metastase em 10 a 30% dos casos, sendo mais

O estesioneuroblastoma (ENB), também conhecido como
neuroblastoma olfatério, € uma neoplasia rara que acomete
o neuroepitélio olfativo, com frequente invasdo da regiao dos
seios paranasais, base do cranio e regido orbitaria.'™* O ENB
representa 6% dos casos de tumor na cavidade nasal e seios
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comum para os linfonodos cervicais. No entanto, metastases
mais distantes podem ocorrer afetando cérebro, traqueia,
pulmdes, coracio, figado e 0ssos.*

A raridade deste tipo de neoplasia fica evidente apés
revisdes na literatura sobre o tema, visto que foram referidos
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menos de mil casos da doenga desde a sua primeira descri¢ao
por Berger et al. em 1924 no artigo “L'esthesioneuropitheliome
olfactif”.!

Constata-se que o surgimento da doenca se distribui de
forma bimodal para a idade, sendo mais comum entreos 11 e
20 anos e entre os 51 e 60 anos,>> apesar de ja terem sido
relatados casos em idades mais extremas, como bebés antes
dos 18 meses de idade e idosos na nona década de vida.'
Também é notério que o sexo e a raca do individuo ndo
influenciam no acometimento da referida neoplasia.’

Relato dos Casos

Caso 1: paciente masculino, 40 anos, com procura direta de
nosso servico por cefaleia refratiria ao tratamento clinico. A
anamnese dirigida, relatou congestdo nasal ha 6 meses e trés
episddios de epistaxe nos dltimos 3 meses. Ao exame,
apresentou-se sem déficit de consciéncia, sem déficits focais
neurolégicos e sem linfonodomegalia cervical. A tomografia
computadorizada (TC) do térax, mostrou-se dentro da nor-
malidade. A TC de crénio, foi evidenciada lesdo expansiva de
base craniana anterior com invasio dos seios paranasais. A
complementacdo com ressonancia magnética (RM) de encé-
falo, a lesdo foi classificada em Kadish C (~Fig. 1). Submetido
a bidépsia transnasal, o paciente recebeu diagnéstico de
estesioneuroblastoma (Hyams grau III) e foi indicado para
resseccdo neurocirirgica. No entanto, paciente ndo concor-
dou com tratamento neurociriirgico e realizou apenas tra-
tamento radioterapico. Ap6s 2 meses de seguimento,
manteve episodios de epistaxe, sem outras queixas.

Caso 2: paciente masculino, 53 anos, encaminhado ao
nosso servico apés verificagdo de exoftalmia a esquerda com
TC de cranio evidenciando lesdo expansiva de fossa anterior
craniana ha 2 meses. Ao exame, apresentou-se sem déficit de
consciéncia, com exoftalmia com restricio de motilidade

Fig. 1 Lesdo hiperdensa em corte sagital na sequéncia T1 de
ressondncia magnética de encéfalo apés infusdo de contraste asso-
ciado ao edema vasogénico frontal.
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ocular a esquerda, e borramento visual corroborado com
campimetria computadorizada. A complementacdo com RM,
recebeu classificagio de Kadish C. A TC do térax, mostrou-se
sem anormalidades. O paciente inicialmente apresentou
restricdo ao tratamento neurocirtrgico. Apés 3 meses, com
piora clinica - cegueira a esquerda, borramento visual a
direita, piora da exoftalmia a esquerda - e trés episodios
de crise convulsiva, concordou com tratamento cirtrgico. A
TC de cranio, foi demonstrado aumento lesional (~Fig. 2). A
RM estava indisponivel no pré-operatério. Submetido a
ressec¢do de lesdo e reconstrucdo de base craniana, o paci-
ente ndo apresentou novos déficits focais (~Fig. 3). O estudo
anatomopatoldgico evidenciou Hyams grau IV. Submetido a
radioterapia, o paciente evoluiu para 6bito 6 meses apds
tratamento cirdrgico e radioterapico.

Caso 3: paciente feminino, 50 anos, com 4 meses de
tratamento por sinusite cronica e 1 més de episodios fre-
quentes de epistaxes. A TC de cranio, evidenciou-se lesdo
expansiva de cavidade nasal. A complementa¢io com RM
(=~Fig. 4), recebeu classificacdo de Kadish C. A resseccdo
completa via transcraniana foi realizada sem déficits pés-
operatérios (~Figs. 5 e 6). O estudo anatomopatolégico
mostrou-se compativel com estesioneuroblastoma, Hyams
grau III. A paciente foi encaminhada para tratamento radio-
terapico complementar.

Discussao

O estesioneuroblastoma apresenta sintomas inespecificos e
muitas vezes comuns a outras patologias da cavidade nasal,

Fig. 2 Corte axial de tomografia computadorizada de cranio apds
infusdo de contraste endovenoso evidenciando lesdo expansiva que
ocupa toda a base anterior do cranio, 6rbita esquerda e fossa média
esquerda.



Fig. 3 Tomografia computadorizada de crénio evidenciando ampla
resseccao lesional em corte axial.

como a rinossinusite cronica.® Pacientes relatam a progres-
sdo dos sintomas no periodo de meses ou anos.? Juntamente
com os sintomas inespecificos, o periodo de tempo dificulta o
diagnoéstico, que é realizado geralmente em estagios mais
avam(;ados.7'8 Os sintomas mais frequentes sdo epistaxe,
obstru¢do nasal unilateral e rinorreia. Distdrbios visuais,
cefaleia e hiposmia também sio relatados.”

Os exames radiolégicos mais comumente utilizados sdo a
TC, que permite avaliar o envolvimento 6sseo, e, comple-
mentarmente, a RM, que permite determinar a extensio
exata do tumor.” Os trés pacientes citados foram submetidos
inicialmente a TC de cranio, que evidenciou lesdo expansiva
em todos os casos. Posteriormente, foi realizada RM de
encéfalo no pré-operatério. Segundo a literatura, como o
ENB se origina na por¢do superior da cavidade nasal, rapida-
mente pode invadir os seios paranasais e a fossa craniana
anterior, que possibilita a disseminagdo via meningea para o
encéfalo e medula.” Este tipo de disseminagdo foi verificada
nos casos 2 e 3.

1N

Fig.4 Corte coronal de ressondncia magnética de encéfalo com lesdo
hipercaptante em T1 com invasdo de 6rbita direita e intracraniana.
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Fig.5 Cortesagital de ressonancia magnética de encéfaloemT1 com
captacdo apds contraste.

Outro método utilizado para se chegar a um diagnéstico
mais preciso é o uso de exames imuno-histoquimicos e
histolégicos, uma vez que eles ajudam a diferenciar este
tumor do melanoma, linfoma, tumor de glandulas salivares
menores ou ainda do carcinoma nasossinusal indiferenciado.
As células do estesioneuroblastoma possuem caracteristicas
basicamente homogéneas, sendo arredondadas, apresen-
tando rosetas de Homer-Wright ou rosetas de Flexner-Win-
tersteiner. Suas caracteristicas sio determinantes tanto para
neoplasias neuronais como neuroendécrinas.’ Nos casos
relatados, foi confirmado o diagndstico de ENB pelos achados
histolégicos; o primeiro, através da bidpsia da lesdo, e os
demais, pela macro e microscopia da peca ressecada.

A classificagio do ENB pode ser realizada'® através da
escala de Kadish,'" que se baseia na extensio do tumor

Fig. 6 Tomografia computadorizada de crénio apds resseccao com-
pleta de lesdo da base craniana anterior.
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primario.'? O grupo A é formado pelos pacientes que apre-
sentam o tumor restrito na cavidade nasal; o grupo B, por
aqueles em que o tumor ocupa a cavidade nasal e os seios
paranasais; e o grupo C - caso dos trés pacientes aqui
relatados -, pelos que apresentam tumores que vao além
dos seios paranasais”'"'3 (base de cranio, érbita ou
metastases).’3

A classificacdo histopatolégica de Hyams é utilizada para
diagnéstico definitivo, pois possibilita a diferenciagdo com
outros tipos de tumores'? como carcinomas neuroenddcri-
nos e carcinomas sinonasais indiferenciados.’ Esta classifi-
cacdo varia do grau I ao 1V, dependendo da diferenciacdo
celular.’? No grau I, os tumores sdo caracterizados por células
tumorais com ntcleos uniformes, uma matriz fibrilar proe-
minente e auséncia de atividade mitética, pleomorfismo
nuclear ou necrose,'® indicando bom prognéstico para o
paciente.8 No grau IV, os tumores se apresentam com au-
mento da atividade mitética, marcado pleomorfismo nu-
clear, auséncia de matriz fibrilar e rosetas, e frequente
necrose.'® Todos os pacientes que apresentam grau IV fale-
cem pela doenca.?

O tratamento para o estesioneuroblastoma (ENB) tem
evoluido de excisdo cirlirgica extracraniana para regimes
de tratamento multimodalidade.* Entretanto, nio ha con-
senso sobre o melhor tratamento dos estesioneuroblasto-
mas.'* A ressec¢io em bloco mostra-se como o melhor
método para um procedimento seguro,* sendo portanto
indicada para os casos de grau C de Kadish considerados
operaveis.'® A escolha dessa tradicional técnica justifica-se
por sua maior seguranca em margens cirdrgicas livres e, por
consequéncia, menor indice de recidivas.® Além disso, a
abordagem convencional permite uma reconstru¢ao mais
confiavel da base do cranio.?

Segundo Lund et al., a resseccdo craniofacial associada a
radioterapia é o tratamento padrio-ouro,” visto que o ENB
tem sido descrito como um tumor radiossensivel.'® Como os
trés pacientes dos casos aqui relatados foram enquadrados
no grau C de Kadish, foi indicada para eles a ressec¢do
cirdrgica associada a radioterapia, corroborando as indica-
¢Oes da literatura. Entretanto, o paciente do primeiro caso
ndo aceitou o tratamento proposto.

Segundo Pedruzzi et al,'” o estesioneuroblastoma é um
tumor altamente agressivo com alta taxa de recidiva local, de
até 50%. O grau histolégico, o estado clinico e a presenca de
metastases sdo fatores prognésticos.' A sobrevida apés a
recidiva é de aproximadamente 12 meses, e a maioria das
recorréncias acontece nos primeiros anos apds o tratamento.'®

O estesioneuroblastoma mostra-se como uma neoplasia
rara. Devido a presenga de sintomas inespecificos e muitas
vezes comuns a outras patologias da cavidade nasal e adja-
céncias, o diagnéstico é tardio. E necessaria a inclusio do ENB
como diagnéstico diferencial em casos com sinais e/ou
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sintomas nasais de tratamento refratario. Assim, com um
maior indice de suspeicdo, ha mais subsidios para que se
tente modificar a agressividade da doenca e o comprometi-
mento global do paciente.
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