Papiloma invertido rinosinusal recurrente bilateral,
con extension intracraneal e intraorbitaria. Reporte de un caso
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RESUMEN

El papiloma invertido (PI) es una neoplasia relativamente rara de la cavidad nasal y los senos
paranasales. Se la considera un tumor benigno, pero su comportamiento bioldgico no es tan
benigno por su crecimiento local agresivo, tasa alta de recurrencia, y riesgo de transformacion
maligna con asociacién a carcinoma. Por tanto, requiere una extirpacién quirtirgica completa y
seguimiento postoperatorio a largo plazo. El PI bilateral es infrecuente y o es atin mas cuando
se asocia con extension intraorbitaria e intracraneal simultdneas. Estos comportamientos extre-
madamente agresivos han sido reportados por separado, especialmente en casos recurrentes.
Ha sido excepcional el informe de casos con enfermedad bilateral y compromiso multifocal, sin
malignizacién asociada. En estos casos el tratamiento quirtrgico recomendado es el abordaje
endoscopico endonasal combinado con abordajes externos (convencional o minitrepanacion
endoscopica). La radioterapia de intensidad modulada puede ser de gran utilidad en pacientes
con enfermedad resecada de manera incompleta. Se presenta un caso de esta rara enfermedad.

PALABRAS CLAVE

Cavidad Nasal; Papiloma Invertido

SUMMARY

Recurrent and bilateral inverted sinonasal papilloma with intraorbital and intracranial
extension. A case report

Inverted papilloma (IP) is a relatively rare neoplasm of the nasal cavity and paranasal sinuses.
Although it is considered a benign tumor, its biological behavior is not so benign because of
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local aggressive growth, high recurrence rate, and risk
of malignant transformation with associated carcinoma.
Therefore, it requires complete surgical removal and
long term postoperative follow-up. Bilateral IP is un-
usual and even more so when associated with simulta-
neous intra-orbital and intra-cranial extensions. These
extremely aggressive behaviors have been separately
reported in the literature, especially in recurrent
cases. Report of cases with bilateral and multifocal
involvement without malignancy has been exceptional.
Surgical management in these cases includes an endo-
nasal endoscopic approach combined with external
approaches, either conventional or endoscopic mini-
trepanation. Intensity modulated radiation therapy
can be useful in patients with incompletely resected
disease. A case of this rare disease is reported.

KEY WORDS

Inverted Papilloma; Nasal Cavity

RESUMO

Papiloma invertido rinossinusal recorrente bilate-
ral, com extensao intracraniana e intraorbitaria.
Reporte de um caso

O papiloma invertido (PI) € uma neoplasia relativa-
mente rara da cavidade nasal e 0os senos paranasais.
Se a considera um tumor benigno, mas seu compor-
tamento bioldgico nao € tdo benigno pelo seu cres-
cimento local agressivo, taxa alta de recorréncia,
associagdo com carcinoma e risco de transformacéao
maligna. Por tanto, requere uma extirpagéo cirargica
completa e seguimento pds-operatodrio a longo prazo.
O PI bilateral ¢ infrequente e é ainda mais quando se
associa com extensdo intraorbitaria e intracraniana
simultaneas. Estes comportamentos extremadamente
agressivos tem sido reportados por separado, espe-
cialmente no casos recorrentes. Ha sido excepcional
o informe de casos com doengcas bilateral e compro-
misso multifocal, sem malignizacdo associada. Nes-
tes casos o tratamento cirdrgico recomendado ¢é a
abordagem endoscopico endonasal combinado com
abordagens externos (convencional ou mini-trepa-
nacdo endoscoOpica). A radioterapia de intensidade
modulada pode ser de grande utilidade nos pacien-
tes com doenca ressecada de maneira incompleta. Se
apresenta um caso desta rara doenca.
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INTRODUCCION

Los papilomas invertidos son neoplasias rinosinu-
sales que despiertan un importante interés debido a
su comportamiento agresivo, a su propension a re-
cidivar y al riesgo de malignizacién. A pesar de ser
considerado por la literatura médica como una neo-
plasia benigna, por no poseer la capacidad de dar
metastasis, su comportamiento bioldgico preocu-
pante lo reviste de “caracteristica sutiles de maligni-
dad” o de “malignidad intermedia” por su predispo-
sicidén a la invasidén en las estructuras adyacentes a
las cavidades nasales y senos paranasales, como la
orbita y el SNC, incluso en ausencia de malignidad.
El compromiso intracraneal e intraorbitario del papilo-
ma invertido es inusual y por o general se presenta en
casos de enfermedad recurrente. Muchos aspectos de
los papilomas invertidos nasosinusales son motivo de
investigacion activa en la actualidad. EI manejo actual
de este tipo de neoplasias contempla la reseccion qui-
rurgica endoscoOpica completa de la lesion y el segui-
miento posoperatorio de por vida. En las lesiones no
resecadas completamente o con extension intracraneal
y/o intraorbitaria, la radioterapia de intensidad modu-
lada es de gran utilidad, en el control de la enfermedad.

PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 50 anos remitido a nuestra unidad con
historia de obstruccién nasal de predominio derecho
de 20 anos de evolucién, acompanada de secreciones
nasales, tratado médicamente en varias oportunida-
des. La sintomatologia aumentd progresivamente y se
acompano de cefaleas. En febrero del 2014 fue tratado
por un otorrinolaringélogo quien decidié operarlo vy,
seguin el informe médico, le practicd una septoplastia,
con reseccién de poliposis nasal del lado derecho. En
aquel momento el resultado del estudio histopatologi-
co fue “Poliposis nasal, metaplasia escamosa del epi-
telio, congestién vascular intensa en la submucosa,
edema e infiltrado inflamatorio inespecifico con pre-
dominio de polimorfonucleares, aumento de grosor de
la membrana basal, edema severo de la submucosa y
pérdida de algunas células de revestimiento epitelial”.
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Seis meses después de la intervencion el paciente
comenzd a presentar obstruccién nasal bilateral,
acompafada de cefaleas, algias craneofaciales y
deformidad progresiva del tercio medio facial (hi-
pertelorismo, exoftalmos bilateral, hipotropia bila-
teral (mds acentuada del lado izquierdo), exotropia
ocular izquierda y aumento de volumen fluctuante
en la regién frontoorbitaria derecha (Pott’s puffy

tumor) (figuras 1A'y 1B). La endoscopia mostré una
masa intranasal de aspecto polipoide vegetante en
ambas cavidades nasales con extension hacia la
coana ipsilateral. EI tabique nasal se encontré des-
viado hacia la izquierda. No se hall6 alteracion de la
agudeza visual ni de los movimientos extraoculares
y el examen neuroldgico no reveld alteraciones sig-
nificativas.

Figura 1A. Imagen frontal del tercio medio facial del paciente. Se observan las siguientes alteraciones: hiperte-
lorismo, aumento de volumen fluctuante en la regién érbito-frontal derecha (Pott’s puffy tumor) e hipotropia con
exotropia del globo ocular izquierdo. Figura 1B. Imagen lateral izquierda del tercio medio facial. Hay protrusién
del globo ocular (exoftalmos) mds acentuado al lado izquierdo

La tomografia computarizada de senos paranasales
(TCSPN) reveld un importante velamiento en todos
ellos, ocasionado por una masa que se expandia ha-
cia la base del crdneo y las paredes orbitarias, ocasio-
nando una seria alteraciéon de la arquitectura rinosi-
nusal, con borramiento de algunas paredes sinusales
e invasion evidente de la lesion hacia las cavidades
orbitarias y la base del craneo (figuras 2A, 2By 2C).

La correlacion de estos hallazgos con los de la resonan-
cia magnética revel0 la presencia de una extensa masa
sélida que comprometia todos los senos paranasales,
con cambios de senal en T2weighted, de aspecto con-
torneado en el interior de la lesién (estrias hipointensas
e hiperintensas), con invasioén intraorbitaria e intracra-
neal, sin signos de infiltracion ni diseminacion a las es-
tructuras blandas intraorbitarias y cerebrales (figura 2 D).

Se solicité una nueva evaluacion histopatoldgica de
los bloques parafinados de la intervencién Ilevada
a cabo un afo atrds y los hallazgos discreparon del

diagnostico de entonces, y fueron compatibles con el
de PI sin malignizacion asociada. En este diagnostico
coincidieron tres patologos diferentes, cada uno de
los cuales desconocia la opinion de los demas.

En vista de la presentacion inusual de esta enferme-
dad, en la que se combinaba el compromiso bilateral
con un comportamiento extremadamente agresivo
con extension intraorbitaria e intracraneal, se decidid
enfocar el caso de manera interdisciplinaria, con par-
ticipacion del equipo de cirugia endoscopica de base
de craneo (otorrinoendocopista, neuroendoscopista)
y el servicio de radioterapia.

En el plan de tratamiento quirdrgico se propuso una
resecciéon endoscopica combinada (endonasal y ex-
terna por minitrepanacién frontal en ambos lados),
resecando de la manera méas completa posible la
mayor cantidad de tejido neoplasico y drenando los
mucoceles frontales y maxilares. Se evitd la reseccion
profunda del tejido neopldsico firmemente adherido
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alabase del craneoy a las paredes orbitarias erosiona- con injertos, que pudieran obstaculizar el segui-
das, a fin de no violentar atin mas estas paredes, con miento posoperatorio endoscépico y radioldgico a
el objeto de evitar reconstrucciones y obliteraciones largo plazo.

Figura 2A. TC coronal de los senos paranasales. Revela un importante vela-
miento en todos los senos paranasales, ocasionado por una masa que se expande
hacia la base del crdneo y las paredes orbitarias, ocasionando una seria alteracion
de la arquitectura rinosinusal, con desplazamiento lateral de las paredes mediales
de ambas Orbitas. Son evidentes las dreas de borramiento y engrosamiento 6seo
focal (hiperostosis) en las paredes orbitarias de ambos lados y en la base anterior
del crédneo. Igualmente se observa una invasién evidente de la lesién desde el
seno frontal izquierdo hacia la cavidad orbitaria, que ocasiona un notable despla-
zamiento hacia afuera y hacia abajo del globo ocular correspondiente. Figura 2B.
TC coronal. Se observa velamiento significativo del seno esfenoidal, con borra-
miento de la pared latero-superior. Figura 2C. TC sagital. Muestra opacificaciéon
completa del seno frontal, las celdillas etmoidales y el seno efenoidal; es notorio
un defecto extenso de la pared posterior del seno frontal, con marcada distorsion
y areas de engrosamiento de la pared dsea (hiperostosis focal) del &rea naso-fron-
tal. Figura 2D. RM axial T2weighted. Muestra una masa solida en el seno frontal,
con extensiéon intracraneal, que ejerce efecto de masa en ambos I6bulos frontales
cerebrales, sin infiltrarlos; en el interior de dicha masa se evidencian cambios de
sefial de aspecto contorneado (estrias hipointensas e hiperintensas)
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Figura 3. Cortes histoldgicos con coloracion de hematoxilina-eosina y aumentos bajo () e intermedio (B). Notable crecimiento de células escamosas
en la superficie epitelial, con invaginaciones cripticas hacia el estroma, caracteristicas del papiloma invertido. A mayor aumento se detallan células vacuoladas y
microquistes entre las células escamosas. La membrana basal, de densidad normal, se encuentra respetada

El paciente, después de la cirugia, recibid un trata-
miento coadyuvante con radioterapia de intensidad
modulada (RTIM), con un esquema de 6.600 cGy, con
9 campos de irradiacién, 3 sesiones/semana, durante
6 semanas y media.

La recuperacion no tuvo complicaciones y el paciente
ha tenido un estricto seguimiento posoperatorio. Has-
ta el sexto mes del posoperatorio no ha presentado
enfermedad recurrente y se seguird el control endos-
copico de por vida.

DISCUSION

El PI es una neoplasia rinosinusal benigna general-
mente unilateral cuyo comportamiento bioldgico
es inquietante por su tendencia agresiva a invadir
estructuras adyacentes, su alta tasa de recurrencia y
el riesgo de degeneracion maligna (1,2). Excepcional-
mente se ha informado la enfermedad bilateral con
tasas que oscilan entre 2 %y 7 % (3-5).

Se desconoce si la enfermedad bilateral es produc-
to de la extension directa de una lesion inicialmente
unilateral o se debe a la presencia de dos lesiones in-
dependientes (6). Se ha sugerido que la presentaciéon
del PI en ambos lados podria ser el resultado de la
extension de la lesidon por metaplasia de la mucosa
adyacente, pero no se ha informado que la afectacion
bilateral venga acompafiada de una violacion del ta-
bique nasal o de las paredes sinusales mediales.

En el caso que presentamos, se pudo observar, tanto
en los estudios de radiologia como intraoperatoria-
mente, que la lesidn recurrente bilateral era extension
de una lesidn unilateral, posiblemente resecada de
manera incompleta, no diagnosticada correctamente
desde el punto de vista histopatoldgico y que no tuvo
el seguimiento posoperatorio apropiado.

La extension intracraneal del PI es extremadamente
rara y se asocia sobre todo con la enfermedad recu-
rrente (7,8). Cuando la invasion es extradural, se con-
trola eficazmente con la reseccion craneofacial, pero
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cuando es intradural su prondstico es malo, indepen-
dientemente del tratamiento aplicado (8).

Los sitios comunes de propagacion extrasinusal son
la [amina cribosa, el techo etmoidal y las paredes or-
bitarias (9).

El tratamiento quirargico del PI combina distintos
abordajes segtin el tamafo, la extension y el compro-
miso del tumor.

La radioterapia (RT) estd indicada cuando el PI esta
asociado con malignizacion, pero también ha sido
utilizada en pacientes sin malignizacién histoldgica
(10). En el pasado se afirmaba que la RT aumentaba
el riesgo de transformacién anapldsica de los PI. Sin
embargo, este argumento ha sido rebatido por algu-
nos autores (11-13).

Las técnicas de RT moderna como la de intensidad
modulada han sido de gran utilidad en el tratamien-
to de pacientes que no quieren o no pueden some-
terse a cirugia, en pacientes con lesiones avanzadas,
agresivas o incompletamente resecadas, cuando hay
malignizacién asociada o en pacientes con recurren-
cias tempranas. Con la RTIM disminuyen los efectos
colaterales y la toxicidad relacionados con este tipo
de tratamiento, ya que es posible aumentar la dosis
de radiacién al tumor u objetivo definido, reducien-
do la dosis en los 6rganos adyacentes en situacion de
riesgo (0jos, nervio y el quiasma Opticos, vasos impor-
tantes, tallo cerebral y el resto del sistema nervioso
central) (12,13).

La capacidad de recurrencia de los Pl y el riesgo de la
malignidad asociada enfatizan la importancia de la esci-
sion amplia y el seguimiento de por vida en los pacien-
tes afectados. Las recidivas pueden presentarse precoz
o tardiamente con respecto a la extirpacion inicial, por
ello es importante el seguimiento endoscopico riguroso,
con estudios de TCSPN periddicos, de por vida (2,5).
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