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RESUMO

FRANCA, Ana Luiza Basilio. Neuroblastoma olfatério radioinduzido: um relato de
caso. Trabalho de Conclusdo de Curso (Residéncia Médica em Radiologia e
diagnéstico por imagem) — Instituto Nacional de Cancer (INCA), Rio de Janeiro, 2023.

O neuroblastoma olfatério € um tumor neuroepitelial raro, que cresce do epitélio
olfatério na placa cribriforme ou na porgéo superior da cavidade nasal. Apresenta dois
picos de incidéncia, entre 11 e 20 anos e entre 51 e 60 anos. O comprometimento da
mucosa olfatéria na por¢ao superior das fossas nasais pode sinalizar a possibilidade
de neuroblastoma olfatério, principalmente quando associado a leséo intracraniana
com cistos adjacentes. Possui alta incidéncia de recidiva, e h4 a necessidade de
acompanhamento prolongado. Apresentamos o0 caso de uma paciente do sexo
feminino, 15 anos, com historico de rabdomiossarcoma embrionério com anaplasia de
oOrbita esquerda, submetida a tratamento quimiorradioterapico até 2009. Permaneceu
por mais de 10 anos em controle, procurando assisténcia médica, por queixa de
anosmia de inicio ha um més associada a cefaleia, aumento da protrusdo de olho
esquerdo e ptose. A tomografia computadorizada e ressonancia magnética revelaram
o surgimento de volumosa formacédo expansiva extra-axial, de contorno lobulado e
limites parcialmente definidos, centrada na base craniana anterior, em situagéo
mediana, que determinava osteodestruicdo do etmoide, do plano esfenoidal e das
féveas etmoidais, com projecdo nas fossas nasais e, através das laminas papiraceas,
em ambas as cavidades orbitarias, sobretudo na esquerda, onde rechacava o musculo
reto medial e mantinha contato com o globo ocular. A massa apresentava
impregnacdo difusa pelo contraste, exceto por cistos situados na periferia do
componente de extensao intracraniano. Sendo considerado o surgimento tardio da
massa descrita ao longo do controle evolutivo da leséo primaria orbitaria, bem como
a localizacdo e as caracteristicas intrinsecas, foi sugerida a possibilidade de
neuroblastoma olfatério radioinduzido, sendo tal hipdtese confirmada pelo estudo
histopatolégico. Foi realizada a ressecc¢éao total do tumor e quimioterapia adjuvante,
estando programado o inicio de radioterapia.

Palavras-chave: neuroblastoma; neoplasia de cabeca e pescoco; rabdomiossarcoma

embrionério; estesioneuroblastoma olfatério; radioterapia.



ABSTRACT

FRANCA, Ana Luiza Basilio. Radioinduced olfactory neuroblastoma: a case
report. Final paper (Medical Residency in Radiology and diagnostic imaging) —
Brazilian National Cancer Institute (INCA), Rio de Janeiro, 2023.

Olfactory neuroblastoma is a rare neuroepithelial tumor that grows from the olfactory
epithelium in the cribriform plate or upper portion of the nasal cavity. It has two
incidence peaks, between 11 and 20 years and between 51 and 60 years.
Compromising the olfactory mucosa in the upper portion of the nasal cavities may
signal the possibility of olfactory neuroblastoma, especially when associated with an
intracranial lesion with adjacent cysts. It has a high incidence of recurrence, and there
is a need for prolonged follow-up. We present the case of a female patient, 15 years
old, with a history of anaplastic embryonal rhabdomyosarcoma of the left orbit, who
underwent chemoradiotherapy treatment until 2009. She remained under control for
more than 10 years, having sought medical assistance, complaining of anosmia that
had started a month before, associated with headache, increased protrusion of the left
eye and ptosis. Computed tomography and magnetic resonance imaging revealed the
emergence of a large extra-axial expansive formation, with a lobulated contour and
partially defined limits, centered on the anterior cranial base, in a median position,
which determined osteodestruction of the ethmoid, sphenoid plane and ethmoidal
foveas, with projection in the nasal cavities and, through the papyraceous laminae, in
both orbital cavities, especially in the left, where it repelled the medial rectus muscle
and maintained contact with the ocular globe. The mass showed diffuse contrast
enhancement, except for cysts located at the periphery of the intracranial extension
component. Considering the late appearance of the mass described during the follow-
up of the primary orbital lesion, as well as the location and intrinsic characteristics, the
possibility of radio-induced olfactory neuroblastoma was suggested, and this
hypothesis was confirmed by the histopathological study. Total resection of the tumor
and adjuvant chemotherapy were performed, and the start of radiotherapy is
scheduled.

Keywords: neuroblastoma; head and neck neoplasm; rhabdomyosarcoma, embryonal;

esthesioneuroblastoma, olfactory; radiotherapy.
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INTRODUCAO

* O neuroblastoma olfatdrio, também conhecido como estesioneuroblastoma, € um
tumor neuroepitelial maligno raro, com origem no epitélio olfatério na placa
cribiforme ou na cavidade nasal.

* A idade de apresentagdo tem distribuicdo bimodal na segunda e sexta
décadas de vida.

Possui discreta predomindncia no sexo masculino.

INTRODUCAO

* Neste relato, apresentamos um caso de neuroblastoma olfatério
radioinduzido, condig@o pouco descrita na literatura médica.

* Além disso, descrevemos os aspectos de imagem de um caso de
neuroblastoma olfatério com caracteristicas radiograficas tipicas, a fim
de auxiliar o radiologista no diagnédstico desta rara patologia.




INTRODUCAO

* A neoplasia radioinduzida é uma das complica¢des do tratamento por radioterapia.

* O tempo de aparecimento do tumor apés a exposi¢do a radiagdo pode variar de
acordo com a neoplasia primaria:
* Neoplasias hematolégicas: geralmente de 5 a 10 anos.
* Tumores sélidos: geralmente de 10 a 60 anos.

* Comumente, sdo tumores biologicamente agressivos.

RELATO DO CASO

Figura 2 : Ressondncia magnética do cranio no plano coronal e sagital ponderada em T1 antes (A) e 5s (B) a
injegdo de contraste e no plano axial ponderada em T2 (C) mostra volumosa lesdo expansiva com sinal
intermedidrio em T1 e T2, com realce pelo meio de contraste, acometendo as fossas nasais, células etmoidais e a
fossa anterior do cranio na linha média, insinuando-se ao interior das érbitas, notadamente & esquerda,
rechagando o conteUdo orbitario e determinando proptose bilateral.

Fonte: Arquivo pessoal




RELATO DO CASO

* Paciente do sexo feminino, 15 anos de idade, com histérico de rabdomiossarcoma
embriondrio com anaplasia de orbita esquerda, submetida a tratamento
quimiorradioterdpico até 2009.

Permaneceu por mais de 10 anos em controle, procurando assisténcia médica,
acompanhada de sua mde, por queixa de anosmia de inicio hd um més associado a
cefaleia, aumento da protruséio de olho esquerdo e ptose.

Foram realizados exames de imagem e, considerando o surgimento tardio da massa
descrita ao longo do controle evolutivo da lesGo primdria orbitaria, bem como a
localizac@o e as caracteristicas intrinsecas da nova leséo, foi sugerida a possibilidade de
neuroblastoma olfatério radioinduzido.

RELATO DO CASO

& S

Figura 1: TC da base do cranio e das érbitas nos planos axial (A), (B) e coronal (C) apés a injegdo do
meio de contraste evidenciou o surgimento de volumosa formagéo expansiva extra-axial, de contorno lobulado
e limites parcialmente definidos, centrada na base craniana anterior, em situagdo mediana, determinando
osteodestruigdo do etmoide, do plano esfenoidal e das féoveas etmoidais, com proje¢éio nas fossas nasais e,
através das laminas papirdceas, em ambas as cavidades orbitarias, sobretudo na esquerda, onde rechaga o
musculo reto medial e mantém contato com o globo ocular. Tal massa apresenta densidade de partes moles e
impregnagdo difusa pelo contraste, exceto por cistos situados na periferia do componente de extensdo
intracraniano.

Fonte: Arquivo pessoal




RELATO DO CASO

O estudo histopatolégico evidenciou neuroblastoma olfatério.

Foi realizada a ressecgdo total do tumor e quimioterapia adjuvante, sendo
programado o inicio de radioterapia.

No entanto, apéds cirurgia de ressecgcdo, evoluiu com fistula liquérica, sendo
submetida a varias abordagens cirirgicas.

Em tomografia de controle foi observada drea de captagéo de contraste no teto do
seio maxilar direito, suspeita para lesdo recidivante.

RELATO DO CASO

Figura 3: Ressondncia magnética do cranio no plano coronal ponderada em STIR (A) evidencia os componentes
cisticos no polo mais superior da lesdo, junto a interface com o parénquima frontal, o qual encontra-se
marcadamente comprimido e com sinal hiperintenso a direita, sugerindo edema/infiltracéo perilesional. As imagens
ponderadas em d (B) e coeficiente de difusé@o aparente (C) mostram restrigdo a difuséo.

Fonte: Arquivo pessoal




RELATO DO CASO

* Foi realizada endoscopia endonasal evidenciando lesdo purulenta em
permeio ao tumor, cujo estudo por congelag¢do confirmou presenca de
neuroblastoma olfatério no seio maxilar direito, sendo iniciada
quimioterapia de resgate.

RELATO DO CASO

Figura 4: TC de cranio de controle no plano axial antes (A) e a a injeg¢do do meio de contraste (B) e no plano
sagital (C) evidenciou d@rea de captagdo de contraste no teto do seio maxilar direito. O restante do seio maxilar
direito encontra-se preenchido por secregéo. Seio maxilar esquerdo hipoplasico.

Fonte: Arquivo pessoal




DISCUSSAO

A tomografia computadorizada é 0til para a avaliagdo do envolvimento dsseo,
acometimento nodal regional e metdstases & distancia.

Na TC, o neuroblastoma olfatério aparece como uma massa homogénea com
densidade de partes moles e com realce pelo meio de contraste.

¢ Calcificagdes podem estar presentes.

* Remodelamento ésseo pode ocorrer nas lesdes de baixo grau.

* Destruicdo 6ssea estd presente nos casos de doenga mais avangada.

DISCUSSAO

* A sintomatologia do neuroblastoma olfatério depende dos locais acometidos
pelo tumor.

* Os sintomas mais comuns incluem epistaxe, obstrucéo nasal, funcdo olfatéria
diminuida, cefaleia e proptose.

Os exames de imagem sdo essenciais para o planejamento terapéutico,
principalmente o cirdrgico.




DISCUSSAO

A ressondncia magnética é Util para a avaliar a extens@o da leséo e identificar a
invasdo intracraniana e orbitdria, assim como a disseminagéo perineural.

Nas imagens ponderadas em T1 apresenta sinal intermedidrio, podendo conter
pequenos focos de hipersinal, que podem representar hemorragia ou muco.

Nas imagens ponderadas em T2, apresenta hipersinal podendo apresentar
hipointensidade heterogénea, que também pode representar hemorragia, muco ou
calcificagdo.

Comumente, as lesdes apresentam realce intenso e homogéneo apds a inje¢do do
meio de contraste, exceto por dreas de necrose ou hemorragia que podem estar
presentes.

Apesar de sugestiva, a presenca de cistos intracranianos néo é diagndstica de
neuroblastoma olfatério.

DISCUSSAO

Figura 5: A tomografia

computadorizada coronal da

face em janela de osso (A,

_— /_’*'i' B) e de partes moles (C, D)

\ demonstra  neuroblastoma

v ; — < \ olfatério (E) que aumenta
avidamente a cavidade
nasal e se estende para as
orbitas e intracranialmente
(asterisco). A massa erodiu
o assoalho da fossa
craniana anterior (seta

C

Unica) e a lamina papiracea
bilateralmente (seta dupla).

Adaptado de Dublin AB, Bobinski M. Imaging Characteristics of Olfactory Neuroblastoma (Esthesioneuroblastoma). J Neurol Surg B Skull Base.
2016;77(1):1-5. doi:10.1055/s-0035-1564053.




DISCUSSAO

O sistema Kadish é o sistema de estadiamento mais utilizado para classificar o
neuroblastoma olfatério de acordo com sua extenséio anatémica.

TABELA 1. SISTEMA DE ESTADIAMENTO SEGUNDO KADISH ET AL. E MORITA ET AL.
TIPO EXTENSAO

A Tumor limitado & cavidade nasal.
B Tumor estende-se da cavidade nasal para o seio paranasal.

Tumor estende-se além da cavidade nasal e seio paranasal, com

envolvimento da l&mina cribiforme, base do crénio, érbita ou cavidade
intracraniana.

D Tumor com metdstase cervical ou & disténcia.

Fonte: Adaptado de dados de Kadish et al. e Morita et al.

DISCUSSAO

A B._ : C

2

Figura 6: Imagens de ressond@ncia magnética no plano coronal ponderadas em T1(A) , realgadas por contraste (B) e
imagens ponderadas em T2 (C) demonstram uma baixa intensidade em T1 e uma massa da abébada nasal com

avidamente realce que se estende intracranialmente (seta). (C) A sequéncia ponderada em T2 mostra cisto
peritumoral (seta dupla).

Adaptado de Dublin AB, Bobinski M. Imaging Characteristics of Olfactory Neuroblastoma (Esthesioneuroblastoma). J Neurol Surg B Skull Base.
2016;77(1):1-5. doi:10.1055/s-0035-1564053.




DISCUSSAO

* O tratamento pode envolver resseccdo cirdrgica, quimioterapia e radioterapia.

* Tumores de maiores dimensdes sdo candidatos a quimioterapia neoadjuvante e
radioterapia adjuvante.

Pode ocorrer recorréncia local ou regional apés 10 a 15 anos do tratamento
inicial, no entanto a maioria acontece mais precocemente, durante os primeiros
anos.

CONCLUSAO

* O conhecimento dos aspectos de imagem é fundamental para auxiliar a
equipe médica no diagndstico e no planejamento terapéutico do
neuroblastoma olfatoério.

Descrevemos um caso de uma neoplasia radioinduzida rara em que a
participag¢@o do radiologista teve um notdavel papel para o diagnéstico,
planejamento terapéutico, seguimento e identificacdo de complicagdes
pos-cirurgicas.
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