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Caso clinico

Se trata de un lactante
menor cuyos padres refie-
ren presencia de lesion
interciliar desde el naci-
miento (Foto 1).Al evaluar-
lo,se constata la presencia
de lesién eritematovio-
lacea de aproximadamen-
te4x 3 cm.Fue diagnosticado ini-
cialmente como hemangioma,
aplicandosele tratamiento con
criocirugia en tres ocasiones sin
respuestas adecuadas.Referido al
Instituto Oncoldgico Luis Razetti,
se le realizd biopsia de la lesion.
En aguel momento, el Dr.Gilberto
Castro Ron realizd nue-
va criocirugfa con
probetas conicasinser-
tadas en érea de la
biopsia (ver Foto 2). El
reporte de la biopsia
demostrdé tejido cere-
bral y el estudio de
tomograffa axial com-
putarizada descarté
presencia de conexion intracraneana.

La evolucion del paciente fue excelente, desapareciendo
completamente la masa (Foto 3).Se trata del primer caso de
tratamiento de un glioma nasal tratado con criocirugia re-
portado en la literatura.

Discusion

Las masas congénitas de la linea media nasal son poco fre-
cuentes, y en ocasiones son mal diagnosticadas. Pueden ser
benignas pero con potencial de producir grandes deformida-
des faciales y complicaciones, e incluso la muerte. Estos tumo-
res pueden ocurrir en 1 de cada 20.000 a 40.000 nacidos vivos
delos cuales entre el 5%y el 6% son gliomas.Los gliomas nasales
no poseen caracter familiar o hereditario'.Y son mas frecuentes

en el sexo masculino con una relacion de 3:12.Generalmente se
presentan ya en el recién nacido, pero también pueden ser des-
cubiertos en estadios posteriores,incluso en edad adulta.

De acuerdo con laliteratura,la mayorfa de los gliomas nasales
son del lado derecho’.

Su patogenia embrioldgica ha sido muy discutida. Una de
las opiniones generalmente aceptadas es la que refiere su ori-
gen a una alteracion del desarrollo embrioldgico normal enel
estadio de 28 segmentos (3 a 5 semanas)®. De acuerdo con
esta teorfa, la patogenia del encefalocele se basa en un tras-
torno en la separacion del ectodermo neural y el de superficie
durante el final de la fase de formacién del tubo neural en la
cuarta semana de gestacion.

Los gliomas nasales se consideran encefaloceles que han
perdido su conexién con las meninges.Se cree que se originan
de restos extracraneales de tejido neuroglial. La lesién formada
finalmente dependerd de los elementos que permanezcan en
el espacio nasal y de la existencia de comunicacién con el
endocraneo. Los gliomas, a diferencia de los encefaloceles, no
tienen, en su mayorfa, comunicacion intracraneal y no estan
cubiertos por meninges.

Para algunos autores el glioma nasal es un encefalocele se-
cuestrado*. La existencia de tejido cerebral fuera de la cavidad
craneal (heterotopia cerebral o glioma nasal) es infrecuente.De
los casos recogidos en la literatura, la mayoria se localiza en la
narizy sus alrededores,aunque también se han descrito en pa-
ladar (Shapiro 1968, Gold 1980, Zarem 1967), pericréaneo (Orkin
1966), nasofaringe (Zarem 1967, Okulski 1981), lengua (Ofodile
1982, Terplan 1926), érbita (Cali 1980, Emamy 1977), pulmdn
(Kanbour 1979, Gonzalez-Crussi 1980), foramen yugular (Kern
1961),cara (Cooper 1951, Yale 1989), mejilla (Kurzer 1982), cuer-
da espinal (Schmidt 1900),cuero cabelludo (Elvin 1984, Jackson
1969),ademas de la ubicacion intracraneal (Marubayashi 1978).

El término glioma nasal fue utilizado por Schmidt® en el
ano 1900, aunque el primero en describir esta entidad fue
Reid®en 1852.

El diagndstico diferencial deberfa hacerse con otros tumo-
res derivados de las capas germinales: ectodermo (quistes
dermoides y epidermoides, quiste sebaceo, pdlipo nasal, quis-
te del conducto lagrimal, quiste etmoidal,absceso y papiloma),
mesodermo (hemangioma, lipoma y angiofibroma),
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endodermo (encefalocele,meningocele y neurofibroma) y con
los teratomas derivados de varias Iineas germinales.lgualmente,
debe tenerse presente la posibilidad de una neoplasia malig-
na (neuroblastoma, rabdomiosarcoma, linfoma e incluso el car-
cinoma de rinofaringe). Entre un 15% a un 25% de los casos
puede que exista comunicacién cerebral, por una conexién
fibrosa y,mas raramente, puede existir también una fistula de
liquido céfalo-raquideo (LCR) por un defecto dural’.

Los gliomas nasales son tumores benignos compuestos por
células neurogliales astrociticas mezcladas con tejido conectivo
fibroso y vascular, cubiertos por piel o mucosa nasal®. Por lo ge-
neral se reconocen en el nacimiento y no son frecuentes en
adultos (en estos casos son mas habituales a nivel intranasal).
Pueden ser extranasales (60%)° intranasales (30%),0 una com-
binacion de ambos (10%). Los gliomas extranasales suelen ob-
servarse en niflos de mayor edad, incluso en adultos. Se ven
Ccomo una tumoracion roja, de superficie lisa,no comprimibles,
y generalmente no pulsatil (a diferencia del encefalocele), fir-
mes al tactoy con transiluminacion negativa.Se localizan a cual-
quier lado del dorso nasal y no varfan de tamafo con la manio-
bra de Valsalva (Test de Furstenberg negativo)'®. La piel que los
cubre suele ser telangiectdsica, pero a veces pueden estar cu-
biertos de piel normal. La raiz nasal puede estar ensanchada
con un leve hipertelorismo; suelen acompanarse de telecantus
y de deformidades nasales como consecuencia de la presion
que ejerce la tumoracion contra las estructuras vecinas (tal y
como pasa con los encefaloceles).

Los gliomas intranasales (para algunos autores son un tipo
de encefalocele nasoetmoidal)!’, se ven como una masa
poliposa en nariz o faringe y generalmente producen obstruc-
cién de la via respiratoria superior (Figura 1). Ocasionalmente
puede existir rinorrea.En este caso suelen ser confundidos con
pdlipos nasales o con un encefalocele.No obstante, a diferen-
cia de éstos, los gliomas intranasales son firmes y algunas ve-
ces lobulados.

El diagndstico porimagen es muy importante, latomograffa
axial computarizada (TAC) asociada a la resonancia magnéti-
ca nuclear (RMN) constituye una herramienta fundamental
para el logro de un diagnéstico correcto:la TAC (para la valora-
cion de los elementos 6seos) y la RMN (para valorar el tejido
blandoy la existencia de comunicacién intracraneal)'2. Ambas
han permitido detectar que el 85% de los gliomas nasales no
tienen conexion con SNC™,

El tratamiento es quirdrgico. Debido a que no puede ex-
cluirse la comunicacion con el SNC y a la frecuente asocia-
cion con malformaciones maxilofaciales, se aconseja realizar
esta intervencion por un equipo de neurocirugfa y cirugia
maxilofacial, con el fin de corregir todas las malformaciones
en una misma intervencion. Ocasionalmente el glioma
intranasal puede ser resecado por abordaje endoscépico
intranasal, pero més frecuentemente precisa una via externa
como larinotomia,que servird ademas para valorar la lamina
cribiforme. Rara vez es necesaria la craneotomia.

En el caso del glioma exclusivamente extranasal, bastara
con su simple escision.

El encefalocele es otra rara malformacion congénita que
se manifiesta en forma de hipertelorismo,ensanchamiento de
raiz nasal o, cuando son mas visibles, como una masa
compresible blanda, pulsatil y de coloracién rojo azulada, lo-
calizada en puente nasal. Ocurre aproximadamente en 1 de
cada 4.000 nacimientos siendo mas frecuente en el sudeste
asiatico. Parte de la estructura intracraneal se extiende fuera
del crdneo a través de un defecto en él 'y en la duramadre.
Segun su contenido hablamos de meningocele (sélo
meninges),meningoencefalocele (meninges y tejido cerebral)
y meningoencefalocistocele (meninges, tejido cerebral, parte
de un ventriculo y liquido espinal).

Es unilateral y puede localizarse a nivel intranasal (lo més fre-
cuente), extranasal u orbitario. Intranasalmente, se localiza entre
el septum nasal y el cornete medio. Es sincrénicamente pulsatil
con el latido cardiaco y es positivo, a diferencia del glioma nasal
el signo de Furstenberg.Es menos translticido que el pdlipo na-
sal (Figura 2).La piel que lo cubre puede ser normal,adelgazada
0 bien hallarse ulcerada. El elemento clinico dominante es la
rinolicuorrea unilateral intermitente del paciente, en forma de
liquido citrino,espeso,que se acentua por la manana al flexionar

Figura 1. Glioma nasal
Tejido nervioso ectdpico; 60% externos; 30% internos; aspecto
angiomatoide; no se transilumina, no cambia de tamafio.

Glioma
extranasal

Figura 2. Encefalocele.

Nasofrontales o frontoetmoidales; asociacion con otros defectos de la
linea media; ensanchamiento nasal; masa azulada, pulsatil, reductible;
cambia de tamafo con el llanto, Valsalva o Furstenberg (compresién
yugulares) transiluminacién positiva.
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el paciente la cabeza (debido al acumulo nocturno enla cavidad
nasal). Como malformaciones asociadas tenemos el
hipertelorismo con alargamiento del dorso nasal,la agenesia del
cuerpo calloso e hidrocefalia. En algunos casos se han descrito
asociados a epilepsia, neumoencéfalo y retraso psicomotor.Siel
encefalocele es de localizacién orbitaria y se diagnostica duran-
te la infancia, sus manifestaciones son: proptosis progresiva,
exoftalmos, desplazamiento del globo ocular y pérdida progre-
siva de la vision. Es muy importante establecer la existencia de
extension orbitaria antes de la intervencién quirdrgica. También
es frecuente la presentacién como meningitis recurrente.El pro-
nostico del encefalocele frontoetmoidal generalmente es mejor
que los situados mas posteriormente.Se ha descrito una tasa de
mortalidad del 7% al 20% y un prondéstico favorable en un 60%.

El tratamiento de estas masas nasales es la reseccion quirdr-
gica viaendonasal, rinotomia lateral o por rinoplastia externa,lo
mas pronto posible para evitar secuelas y complicaciones.Siem-
pre debemos avisar a los padres de las posibles secuelas estéti-
casy de su reconstruccién quirdrgica posterior.Los gliomas son
menos destructivos, pero no estan exentos de complicaciones.
Ademds pueden tener también una comunicacion intracraneal
que precisard la reparacion del defecto de la duramadre. La
craneotomia con exploracién del suelo de la fosa craneal ante-
rior estd justificada en pacientes con historia de meningitis, en
pacientes con rinorrea de LCR y en pacientes que por TAC o
RMN se ha detectado una conexién craneal.

En la literatura revisada no se ha descrito ningun caso de
glioma nasal tratado hasta el momento con criocirugia.
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