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NEUROBLASTOM OLFACTIV RECIDIVAT CU INVAZIE
INTRACRANIANA - PREZENTARE DE CAZ
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RELAPSED OLFACTORY NEUROBLASTOMA WITH INTRACRANIAL INVASION- CASE
REPORT  (Abstract): INTRODUCTION: Olfactory neuroblastoma, also call as
esthesioneuroblastoma, is a rare neuroectodermal malignant tumor arising from the olfactory
epithelium, located in superior part of the nasal cavity and characterized by frequent local
recurrences. The treatment of tumor is surgical (cranio-facial resection) follow by radiotherapy
and chemotherapy. CASE REPORT: The authors present a particular case of olfactory
neuroblastoma, operated twice by nasal approach (2008-R, surgery, 2011-R; surgery) and re
relapsed after one year, showing anterior cranial fossa extension. In 2012, the pacient was re
operated by paralateronasal approach (maxillary resection) and after one month, his death
occurred following a cerebral hemorrhage and cerebral perilesional edema. CONCLUSIONS: An
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earlier combined treatment can improve the survival the quality of life.
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INTRODUCERE

Neuroblastomul olfactiv, mentionat ca
esthesioneuroblastom, a fost descris pentru
prima datd de Berger si Luc in 1924 [1].
Acesta este considerat a fi o malignitate
neobignuitd a cavitatii nazale. Tumora Se
dezvolta din celulele epiteliale senzoriale
olfactive, situate Tn mod normal in partea
superioara a cavitdtii nazale, inclusiv
cornetul nazal superior, acoperisul nasului si
lama cribriforma [2].

PREZENTARE DE CAZ

Prezentam cazul unui pacient, in varsta
de 52 de ani, nefumadtor, provenit din mediul
urban, care se prezintd In clinica noastrad
pentru obstructie nazald cronica dreapta,
anosmie, epistaxis ocazional drept, cefalee
frontala dreapta si nevralgii faciale,

simptome cu debut insidios in urma cu
aproximativ 6 luni.

Din istoricul bolii se detaseaza doua
interventii chirurgicale prin abord intranazal
realizate in urma cu 4 ani (2008) si respectiv
un an (2011) pentru neuroblastom olfactiv
stadiul A Kadish, Tn 2008 si stadiul B
Kadish, in 2011. De notat ca, prima
interventie a fost considerata Ro, iar ultima,
Ri. Avand in vedere rezectia oncologica si
stadiul, pacientul nu a urmat tratament
adjuvant (radioterapie). Tn schimb, dupa cea
de-a doua interventie chirurgicala, pacientul
a refuzat radioterapia propusa.

Examenul endoscopic nazal actual
evidentiazd o masa tumorald exofitica, alb-
cenusie, cu zone hemoragice, localizatd la
nivelul fosei nazale drepte cu obstructie
Cvasitotala a acesteia, perforatia septului
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nazal prin care formatiunea tumorald
patrunde si la nivelul tavanului fosei nazale
stangi. Consultul oftalmologic a evidentiat
acuitate vizuald normala la ambii ochi cu
miscari oculare fara restrictii.

/1

Fig. 1 CT craniocerebral: 1) masa tumorala etmoidala
si nazala dreapta; 2) invazia lobului frontal

Examenul computer tomografic (CT)
cu substanta de contrast evidentiazd o masa
tisulard proliferativa iodofild cu diametru de
46 X 3 cm situatd la nivelul etmoidului,
masa care se extinde Tn sinusul frontal drept
si la nivelul lobului frontal de aceeasi parte
in regiunea olfactiva, sub forma unei
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formatiuni tisulare de 2,5 x 1,6 cm (Fig. 1),
stadiul C Kadish.

Examenul neurochirurgical efectuat
contraindica interventia pe zona cerebrald
afectata.

Se decide o interventie de reductie
tumorala. Sub anestezie generald cu
intubatie orotraheald, se practicd ablatia
formatiunii tumorale prin abord para-latero-
nazal drept (re-zectie partiala de maxilar
drept cu indepartarea peretelui lateral nazal
drept, a etmoidului anterior si posterior pana
la lamina papyracea, a peretelui anterior si
inferior al sinusului frontal drept impreuna
cu formatiunea tumorala). Rezectia tumorii a
fost Rz, tumora de la nivelul etmoidului
neputand fi indepartata in totalitate datorita
prelungirii sale Tn lobul frontal de aceeasi
parte.

Examenul anatomo-patologic al piesei
operatorii a evidentiat un aspect caracteristic
pentru neuroblastom olfactiv (celule mici,
rotunde, albastre) (Fig. 2) confirmat prin
imunohistochimie care evidentiaza celule
tumorale SYN pozitive, S100 pozitive, NFT
neconcludent, EMA pozitive in rozetele de
tip Flexner, GFAP pozitiv in celulele de
sustinere; indexul Ki-67 a fost de 25%.

Postoperator, evolutia pacientului a
fost initial favorabila si s-a recomandat
efectuarea tratamentului adjuvant, pacientul
fiind programat pentru inceperea
radioterapiei la o luna de zile de la
interventia chirurgicala.

In  momentul prezentirii pentru
tratamentul  radioterapic, pacientul a
prezentat rinoragie bilaterald, motiv pentru
care s-a practicat tamponament nazal
anterior bilateral si se decide internarea in
clinicaO.R.L.

Examenul clinic O.R.L. evidentiaza:
cicatrice postoperatorie para-latero-nazala
dreaptd, exoftalmie dreaptd cu limitarea
miscarilor ochiului drept. Endoscopia nazala
prezintd o formatiune tumorald exofitica ce
obstrueaza total ambele fose nazale,
formatiune care se extinde la nivelul
coanelor, precum si sdnge proaspat, cheaguri
sangvine. In ziua urmitoare, starea
pacientului s-a  deteriorat, prezentand
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tulburari de comportament, somnolentd si
dezorientare temporo-spatialda. Se solicita
efectuarea de urgenta a unui CT cerebral.
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Fig. 2 Nodul tumoral alcétuit din celule de talie mica
ntr-o stroma fibrilard (Hematoxilina Eozina x 20)
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Fig. 3 CT craniocerebral postoperator: recidiva locala
la o lund

CT-ul cerebral releva recidiva
tumorald in fosa nazala de 6,2 cm cu liza
septului  nazal, a celulelor etmoidale,
peretelui intern a sinusurilor frontale,
peretelui medial a orbitei drepte cu extensie
spre lobii frontali si spatiul coanal medial
drept, cu efect de masa pe structurile liniei
mediane pe care le deplaseaza cu 1,5 cm.
Prezintd edem perilezional important, care se
extinde in lobii frontali si parietali, cat si
stergerea giratiei la nivelul scoartei cerebrale
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(Fig. 3). Dupa efectuarea CT-ului cerebral,
pacientul este transferat in sectia de
Neurochirurgie a Institutului de Boli
Cerebrovasculare Bagdasar-Arseni. Dupa 2
zile, pacientul decedeazd prin inundatie
hemoragica cerebrala.

DISCUTII

Neuroblastomul olfactiv este o tumora
malignd cu evolutie catre extensie locald si
care invadeaza direct baza craniului, orbita si
tesutul moale adiacent lamei cribriforme.
Metastazele la distanta si regionale sunt
prezente in 14-38 % din cazuri la momentul
diagnosticului si cele mai frecvente sunt la
nivelul ganglionilor limfatici cervicali,
plamani si oase [4].

Boala apare, in general, intre decada a
5-a si a 6-a de viatd. Cu toate acestea, unii
autori au sprijinit ideea ca, in marea
majoritate a cazurilor raportate existd o
distributie bimodala (intre decada a 2-a si a
6-a). Cazuri sporadice au fost, de asemenea,
raportate la copiii mai mici de 10 de ani.
Neuroblastomul olfactiv reprezinta circa 2-
6% din tumorile sinusurilor paranazale si
tumorile cavitatii nazale, si numai 0,3%
dintre tumorile maligne ale tractului digestiv
superior [2,3].

Nu existd un sistem de stadializare
universal acceptat pentru neuroblastomul
olfactiv. Kadish si colaboratorii au fost
primii care au propus un sistem
de stadializare bazat pe o serie de 17
pacienti [5].

Cei doi factori importan{i care
influenteazd prognosticul la pacientii cu
neuroblastom olfactiv sunt extinderea bolii si
grading-ul histologic.

Supravietuirea este  corelatd cu
expresia proteinei S-100 si un indice Ki-67
de sub 10% [7].

Recomandarile de tratament variaza de
la abordarile endoscopice minim invazive
pana la modalitdfi de tratament agresiv:

abord paralateronazal, inclusiv rezectie
cranio-faciala ~ combinata cu  chimio-
radioterapie  [4]. Nu existd  studii

randomizate care sa permitd realizarea
unui ghid de tratament la pacientii cu
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neuroblastom olfactiv. Combinatia chirurgie
si radioterapie adjuvantd este tratamentul
utilizat pe scara largd la pacientii cu boala
local avansata.

In cazul prezentat de noi, abordul
initial endoscopic nazal (in 2008) a fost
posibil datoritd localizarii strict endonazale a
tumorii (stadiul A Kadish); in schimb
tratamentul primei recidive din 2011 a fost
inadecvat atat din punct de vedere al
tratamentului chirurgical (rezectie R1) cat si
a lipsei tratamentului adjuvant.

Referitor la atitudinea terapeutica
prezentata, avand in vedere stadiul Kadish
C, chemoradioterapia neoadjuvanta ar fi fost
poate o alternativa chirurgiei initiale putand
ameliora rezultatele [8].

Pentru diagnosticul diferential cu alte
tumori maligne de la baza craniului, sunt
utile CT-ul si RMN-ul. Tumorile specifice
includ papiloamele inversate, carcinomul cu
celule scuamoase, adenocarcinom,
carcinomul  nediferentiat  naso-sinusal,
hemangiomul si carcinomul metastatic.

Avand in vedere prezenta de ,,celule
mici, rotunde, albastre” pe lamele de
histopatologie, diagnosticul diferential este
destul de larg, incluzdnd melanomul,
rabdomiosarcomul, carcinomul nediferentiat

naso-sinusal, limfomul, sarcomul Ewing,
adenomul hipofizar, plasmacitomul,
paragangliomul, §i  tumora  primitiva
neuroectodermala. [6,9]

Istoria naturala a bolii, a carui
progresie lentd, catre recidivd locala,
agresiva §i metastaze la distanta, a
determinat  recomandari  diferite  de
tratament. Cu toate acestea, un consens

general sprijind recomandarea actuald de
tratament: rezectie cranio-faciald urmata de
radioterapie pentru leziuni moderate, cu
completarea tratamentului cu chimioterapie
pentru pacientii cu recidive §i metastaze.

CONCLUZII

Lucrarea prezintd un neuroblastom cu
o evolutie extrem de agresiva care, pe fondul
unui tratament inadecvat n antecedente
(rezectie Ri fara tratament adjuvant),
dezvolta o recidivd ce a invadat baza
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craniului, dura mater si o parte semnificativa
a lobilor frontali patrunzand in cavitatea
ventriculard. Aceastd extensie tumorald a
neuroblastomului este neobisnuita. Singura
posibilitate terapeutica, Tn aceste cazuri local
avansate, esteo abordare multidisciplinara
(neurochirurg, chirurg O.R.L., oftalmolog si
radioterapeut), combinand rezectia cranio-
faciala cu radioterapia.
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