Caso Clinico

Hemangioma 0seo

etmoidal

Bone hemangioma ethmoidal

En este articulo presentamos un caso de una mujer de
62 anos de edad, con un hemangioma intraéseo situa-
do en la cabeza del cornete medio fosa nasal izquierda.
Comentamos los hallazgos clinicos y radiolégicos, inclu-
yendo TAC y revisamos la literatura. El hemangioma
intradseo a menudo tiene signos caracteristicos en la
tomografia computarizada, con gruesas trabéculas junto
a canales vasculares o a zonas liticas multifocales dando
el aspecto de panal de abejas. Este caso se traté mediante
reseccion endoscopica.
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Introduccion

En general, el diagnostico exacto de ciertos TUMORES
OSEOQS'"2, no soélo en la nariz, sino en cualquier parte del
organismo, es tan dificil que es esencial considerar los
datos clinicos y radiolégicos junto con el aspecto macros-
copico y microscopico antes de llegar a una decision.

Es dificil conocer la verdadera naturaleza de la lesion;
distinguir si realmente es un tumor o una anomalia del
desarrollo de un érgano. Nos encontramos con deformi-
dades, exostosis que dificilmente entrarian en el concepto
de tumor.

Ademas, dentro del hueso existen muchos tejidos
mesenquimales que pueden desarrollar lesiones de aspecto
mas o menos tumoral de diferentes caracteristicas histolo-
gicas: tejido fibroso, cartilaginoso, vascular o nervioso. Por
ejemplo, cuando se analiza histolégicamente un ostosar-
coma se pueden encontrar células de estos diferentes ori-
genes mesenquimales, que apuntan hacia la malignizacién
de una célula muy primitiva, capaz de diferenciarse en una
u otra direccion.

En la tabla I. Se ofrece una clasificacién sencilla del los
diferentes tumores que encontramos en el hueso’.

En cuanto a los TUMORES VASCULARES3, la mayoria de
las lesiones denominadas angiomas no son tumores verda-
deros, sino hamartomas, o sea, tejidos con zonas de satura-
cién desproporcionada de vasos sanguineos. Los angiomas
suelen estar presentes desde el nacimiento aunque no
sean siempre visibles y por lo general su crecimiento cesa
cuando deja de crecer el individuo. Si estas masas de vasos
adquieren un contorno mas o menos definido se pueden
considerar tumores, aunque no tengan capsula.
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SUMMARY

In this article, we report a case of an 62-year-old female
with an intraosseous hemangioma located in the head of
middle turbinate of the ethmoid bone. Clinical and radio-
logic findings, including CT scan, are presented and the
literature reviewed. Intraosseous hemangioma often has
characteristic signs on a CT scan, with either coarse trabe-
culae lying adjacent to the vascular channels or multifocal
lytic areas creating a honeycomb pattern. Endoscopic
resection of the tumor was performed.

KEY WORDS:

Hemangioma. Nasal. Bone Tumors. Vascular Tumors.
Ethmoides.

Tabla I: Tumores en el hueso.

Derivacion o tipo de

tumor Maligno

Benigno

o Fibroma no osificante .
Tejido fibroso Fibrosarcoma

Fibroma desmoplasico

Esostosis costo cartilaginosa

) Encondroma
Cartilago Condrosarcoma

Condroblastoma benigno

Fibroma condromixoide

Osteoma
Hueso Osteoma osteoide Osteosarcoma

Osteoblastoma benigno

Desconocido Tumor de Células Gigantes T.C.G. maligno

. Hemangioma Hemangioendotelioma
Tejido vascular

Tumor glémico Angiosarcoma

Células adiposas Lipoma Liposarcoma

Precursores Células

hovt Mielomatosis
Plasmaticas

Plasmocitoma solitario

. Linfoma maligno
Estroma de médula .
Tumor Ewing

Schwanoma

Tejido Nervioso Neurofibromatosis Neurofibrosarcoma

Ganglioneuroma

Notocorca Cordoma
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A veces son multiples, con base hereditaria, for-
mando parte de enfermedades como la Telangiectasia
Hemorragica Familiar (Rendu Osler Weber), cuyos pacien-
tes nos ponen en compromisos epistaxicos, que requieren
dificiles soluciones?, Enfermedad de Lindaus, (angiomas en
el cerebelo y en la retina asociados con quistes de higado
y pancreas), Sindrome de Sturge Weber (angiomas faciales
y meningeos)s’?, etc...

Los hemangiomas pueden ser de tipo capilar, que pue-
den adquirir la forma de “nevus” o manchas tipo “vino de
Oporto”, como ocurre en la piel y por supuesto en las fosas
nasales®. Al no tener capsula pueden dar la falsa impresion
de infiltrar el tejido donde asientan. También pueden ser
de tipo cavernoso, mas frecuentes en 6rganos profundos,
especialmente en el higado, pero que también han sido
descritos en senos paranasales®.

En las fosas nasales el angiofibroma juvenil constituye
una enfermedad muy especifica de la regién nasal pos-
terior relacionado con la pubertad fundamentalmente
masculina.

Otras variedades de tumores vasculares como el
hemangiopericitoma (masas uniformes de células grandes
y palidas alrededor de los vasos), los tumores glémicos, los
quimiodectomas son rarisimos en la nariz, pero no tanto
en el oido, en el agujero rasgado posterior, en el recorrido
del X par o de la carétida. Lo mismo podriamos decir de
las variantes malignas como el hemagiosarcoma (heman-
gioendotelioma) con posibilidad de metastasis a distancia.
U otros mas especificos de otras localizaciones geograficas
(Africa Central, ciertas partes de Europa) como el Sarcoma
Idiopatico Hemorragico de Kaposi.

En las fosas nasales, tejido 6seo y tejido vascular tienen
un papel predominante por la propia idiosincrasia de la
nariz. Las estructuras 6seas y cartilaginosas complejas que
forman el conjunto del érgano nasal con su laberinto de
oquedades, laminas, tabiques y recovecos tapizadas por
una mucosa rica en glandulas, tejido linfoide, nervios y
sobre todo vasos sanguineos, especialmente en los corne-
tes, para actuar como 6rgano acondicionador del aire ins-
pirado hacia los pulmones, hacen de este, un lugar idéneo
para que aparezcan tumores de diferente estirpe histologi-
ca, con aspecto microscopico y sintomatologia, sin embar-
go similar. Solo el patélogo nos aclarard probablemente
el verdadero origen del problema (tumor o pseudotumor),
que nosotros solucionamos la mayoria de las veces, simple
y llanamente, extirpandolo.

Caso Clinico

Mujer de 62 afos de edad, sin antecedentes de inte-
rés, que acudioé a consulta afios antes por disfonia, en la
exploracion con fibroscopio se apunta a la presencia de
una formacién polipoide en fosa nasal derecha, totalmen-
te asintomatica y que la paciente no quiere operarse En
los ultimos meses aparece dificultad ventilatoria nasal por
esta fosa por lo que vuelve a consultar. No refiere otros
sintomas como dolor o epistaxis.

En la exploracion se aprecia una tumoraciéon que ocupa
buena parte de la zona anterior de la fosa nasal izquierda
de aspecto sonrosado palido, dura a la presién, no doloro-
sa, ni sangrante al tacto.

Figura 1: TAC en proyeccion lateral. Tumoracion en cabeza de cornete medio.

Figura 2: TAC en proyeccion coronal. Ocupacién de fosa nasal y etmoi-
des anterior. Protusion leve en 6rbita.

Figura 3: TAC en proyeccion axial. Tumoraciéon en cabeza de cornete
medio.

Se solicita TAC cuyas imagenes podemos ver en las dife-
rentes figuras adjuntas. En todas ellas se aprecia una ima-
gen de tumoracion pseudocapsulada, con tejido blando en
su interior y trabeculacion ésea. Figuras 1, 2, 3.

Se realizé el correspondiente estudio preoperatorio, sin
ninguna alteracién que resefar y se propuso para extirpa-
cion con CENS.
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Figura 4: Trabeculas oseas separadas por proliferacion vascular.

En la intervencion encontramos una tumoracién tapiza-
da por una mucosa sobre un plano éseo, que hacia pensar
gue nos encontrabamos ante una cabeza de cornete medio
anémala. El interior de la tumoracién estaba trabeculado,
con el aspecto de un panal de abejas con celdillas con pare-
des 6seas muy finas y un contenido carnoso que sangraba
moderadamente al ser extirpado. La tumoracién se habia
hecho sitio en el etmoides anterior desplazando las estructu-
ras vecinas, sin infiltrarlas. Hacia leve protusion dentro de la
orbita, habiendo erosionado la ldmina papiracea, pero deja-
ba un plano de diseccion claro, tapizado por mucosa normal,
que fue posible conseguir vaciando previamente el interior
de la tumoracion. Afortunadamente, presentaba otro plano
definido en la parte mas alta de la fosa protegiendo la lami-
na cribosa de las maniobras quirdrgicas. Figura 2.

La tumoracion tenia su pediculo de consistencia 6sea
en una zona, que correspondia a parte anterior propia de
la insercion habitual del cornete medio, y la parte posterior
dejaba unos restos de hueso y mucosa que continuaban
con la cola de dicho cornete. En definitiva la tumoracion
se habia producido a expensas de la cabeza del cornete
medio. Figuras 1y 3.

El estudio histologico revel6 mucosa nasal normal, finas
paredes 6seas y el tejido blando de su interior correspon-
dia a una proliferacién de vasos, constituyendo un angio-
ma. Figura 4.

Discusién

Nuestro caso nos plantea el diagnéstico diferencial den-
tro de las tumoraciones nasales benignas, entre las relaciona-
das con los tumores 6seos y los tumores vasculares. El paté-
logo nos informa que se trata de un angioma que ha crecido
dentro de un volumen anatémico normal, en este caso la
cabeza del cornete medio, insuflandolo con su contenido
blando y dando una vision macroscépica de tumor 6seo.

La tumoraciéon ha tenido el comportamiento de cual-
quier tumor intradseo, dando Unicamente sintomas de
expansion y obstruccion nasal. No ha llegado a la fase de
exteriorizacion 6sea, cuando estos tumores revientan la
cortical del hueso por algun sitio. En esta ultima fase, se
facilita la aparicion de epistaxis, que constituye el sintoma
mas frecuente que nos hace pensar y descubrir un tumor
vascular nasals.
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Figura 5: TAC en proyeccion coronal. Postquirdrgico.

El diagnéstico diferencial se realizé con tumores de
consistencia osteocartilaginosa como los siguientes?0:

- Osteomas: estan formados por hueso laminar maduro y
aparecen con mayor densidad radioldgica que en nues-
tro caso. En cuanto a la localizaciéon, se encuentran mas
a menudo en el seno frontal'!, etmoides y maxilar, en
ese orden. Sélo dan sintomas cuando comprimen o blo-
guean un meato y suelen ser un hallazgo radiolégico.

- Condromas: pueden desarrollarse en cualquier parte del
tracto rinosinusal, su aspecto podia ser equivalente al de
nuestra paciente, pero la cirugia y el patélogo nos saca-
rén de dudas. En estos tumores la naturaleza benigna
o maligna no estd completamente definida, por ello la
reseccion debe ser mas agresiva y radical.

- Fibromas osificantes y cementomas: estos tumores apa-
recen en pacientes adultos jovenes y son caracterizados
radiolégicamente por margenes 6seos escleréticos, que
son mas evidentes en la cirugia cuando son resecados
y se desprenden facilmente con la traccion del instru-
mento quirdrgico. Los cementomas son una variacion
de los fibromas osificantes que tienen un elemento 6seo
parecido al cemento. Estos también son apropiadamente
manejados con reseccion local, pero si se deja parte del
tumor su recurrencia es probable.

- Displasia osteofibrosa: nuestro caso no tiene un aspecto

clasico de displasia fibrosa, pero nos la recuerda, sobre
todo si nos fijamos en el la cabeza del cornete medio
de la otra fosa nasal, en el TAC axial. Figura 3. En estos
casos lo que encontramos es que el hueso normal es
reemplazado por tejido fibro-6seo con capacidad de
expansion. Existen formas monostéticas, un solo hueso
implicado (75% de los casos); poliostotica, multiples
huesos comprometidos (20% de los casos) o bien, for-
mando parte del sindrome de Albright: multiples huesos
comprometidos, asociado a pubertad precoz y manchas
“café con leche” en la piel (5% de los casos). Un 25%
de los pacientes tienen compromiso de cabeza y cuello.
En estos casos solo se pensara en cirugia en situaciones
muy concretas y poco frecuentes, cuando comprometen
nervios o vasos por compresion o producen deformidad
estética importante’2.
Otra posibilidad es que se tratase de tumores de teji-
dos blandos como poliposis nasal unilateral y papiloma
invertido, si bien las caracteristicas de nuestro caso no
corresponden a las de estos.
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- Hemangiomas:8 cuando se ven en la mucosa nasal usual-
mente se encuentran en el tabique anterior. En raras
ocasiones un hemangioma primario puede ubicarse en
el maxilar. Los hemangiomas se caracterizan por una
rarefacciéon en la radiografia, aunque pueden hacerse
escleréticos con el tiempo. Cuando pensamos en ellos
conceptualmente, esperamos encontrar un tumor blan-
do, pero nuestro caso nos pone al corriente de una posi-
bilidad, que no habiamos estimado inicialmente antes de
la intervencioén, su crecimiento intraoseo.

- Hemangiopericitoma: las caracteristicas clinicas pueden
variar considerablemente de un lento crecimiento elds-
tico a una neoplasia infiltrante y agresiva. Puede ser el
diagnostico de una tumoracién que afecte agresivamen-
te a los senos paranasales.

- Schwanomas y neurofibromas: los schwanomas y neurofi-
bromas son tumores que se originan de los componentes
de los nervios periféricos. Un schwanoma es una lesion
aislada encapsulada mientras que el neurofibroma se
infiltra en el nervio y a menudo son multiples lesiones.

- Meningioma: los meningiomas extracraneales se origi-
nan de tejido aracnoideo ectépico y son tumores muy
raros. Rara vez un meningioma intracraneal puede inva-
dir las cavidades paranasales o la érbita.

Una vez establecido el diagnéstico anatomopatolégico,
el planteamiento del caso que nos ocupa introduce un nuevo
concepto: EL HEMANGIOMA OSEQO?, el cual es una lesién
benigna de lento crecimiento compuesta por vasos capilares
Venosos y cavernosos que ocupan el interior de los huesos en
los que asientan, generalmente en el diploe de huesos planos
deformandolos, dando en ocasiones aspecto tumoral o como
hueso a punto de estallar. No tienen capsula definida pero
la cortical del propio hueso en el que asienta puede dar este
aspecto de tumor benigno capsulado. El color suele ser pardo
rojizo, aunque dependen del espesor de la cortical que los
contiene. Esta cortical puede ser sobrepasada y exteriorizarse
la parte blanda del tumor. El anatomopatélogo ve un montén
de canales vasculares de delgados tabiques extendiéndose
entre las trabéculas 6seas. Es una lesién benigna compuesta
por vasos sanguineos de neoformacién. Habitualmente es un
hallazgo casual. Es la causa del 2% de las lesiones benignas
y del 0,8% de todas las lesiones &seas. Se considera una
malformacion vascular. Segun su localizacién, se clasifican
en intradseos, intracorticales, peridsticos, intraarticulares
y de partes blandas; segun el tipo de vaso afectado por la
malformacion, se clasifican en capilares, cavernosos, venosos,
arteriovenosos y mixtos. Los pacientes estan asintomaticos. Se
presentan en la cuarta década de la vida y son mas frecuentes
en mujeres (el doble). Se ubican en vértebras, craneo y algu-
nos huesos largos (tibia). Esta variedad 6sea del hemangioma
es infrecuente, pero no lo es tanto en los huesos del craneo,
constituyendo aqui mas del 70 % de dichos hemangiomas. El
maxilar y la mandibula son otros sitios donde es menos raro
encontrarlos. No suelen dar sintomas, en todo caso pequeias
molestias, dolor y dependiendo de la localizacion algun sin-
toma especifico como es en nuestro caso la obstruccion nasal
y en casos mas evolucionados, exoftalmos.

Su incidencia crece con la edad, pero los casos sinto-
maticos parecen presentarse mas a menudo en adultos
jévenes. En el craneo, sin embargo son mas frecuentes en
el hombre que en la mujer.

Conclusiones

Las lesiones vasculares no son infrecuentes dentro de
las fosas nasales. Sin embargo, nuestro caso constituye una
rareza, pudiéndose etiquetar de hemangioma éseo nasal.

Aunque suelen ser asintomaticos, la epistaxis y la obs-
truccién nasal son los que suelen traer el paciente a la
consulta.

La radiologia (TAC y RNM) no da signos definitivos de
diagnostico, requiriéndose el diagnoéstico anatomopatolé-
gico siempre.

El tratamiento es quirurgico y la exéresis por endosco-
pia se ve favorecida por la tendencia a desplazar y aunque
puede erosionar el hueso, las fascias y estructuras blandas
no se suelen infiltrar, como es el caso de la duramadre en
los tumores que se proyectan en la cavidad craneal, o la
fascia de la 6rbita como en nuestro caso. Figuras 2y 5
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