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Naso-sinus hemangiopericytoma. Literature review apropos of a case

Los hemangiopericitomas son tumores de origen vascular
de bajo grado de malignidad y poco frecuentes (1%), en
cavidades nasales y sinusales, constituyen solamente el
5% del total, predominando los encontrados a nivel de
extremidades, retroperitoneo y piel.

La edad mas frecuente de aparicion son los 40-60 afios,
y no hay diferencias en cuanto al sexo. Son indoloros en
su crecimiento y la clinica mas frecuentemente producida
es la epistaxis y obstruccién nasal. Puede confundirse
macroscopicamente con una poliposis nasosinusal.

Tiene una alta tasa de recidiva local (cerca del 50%) debi-
do a la dificultad de extirpacién total por el dificil acceso
quirargico. Produce recidivas después de 10-30 afios des-
pués de una cirugia.

No existen diferencias anatomopatoldgicas entre heman-
giopericitomas nasales y los del resto del cuerpo. El diag-
nostico es de exclusion tras el estudio anatomopatolégico
e inmunohistoquimico con tincion con reticulina, marca-
dores endoteliales CD-31, CD-34 que tifien el endotelio
pero no las células perivasculares.

El tratamiento de eleccion es la cirugia, mediante resec-
cién completa con margenes libres de enfermedad. Es
preferible el abordaje extranasal sin estar indicado el
vaciamiento cervical, suele ser un tumor radioresistente y
la quimioterapia tampoco ha demostrado ser muy efecti-
va. Se ha utilizado tradicionalmente la embolizacion preo-
peratoria para reducir el tamafio tumoral, y el sangrado
intraoperatorio.

PALABRAS CLAVE:
Tumor vascular nasosinusal. Hemangiopericitoma nasal.

Introducciéon

Los hemangiopericitomas son tumores de origen vascular
poco frecuentes. La localizacion nasal y sinusal, constituye
solamente el 5% de la totalidad, predominando los encontra-
dos a nivel de extremidades, retroperitoneo y piel'2.

Su origen y procedencia, como su propio nombre
indica, es de los pericitos de los capilares. El primer caso
de hemangiopericitoma nasal descrito fue realizado por
Stout y Murray en 19423.

La localizacién nasal por otro lado, presenta caracteris-
ticas especificas que lo diferencian del resto de hemangio-
pericitomas, como es: La “menor agresividad” y las “altas
tasas de recidiva”. Sus principales manifestaciones clinicas
son: Epistaxis y obstruccién nasal*>.

Presentamos un caso clinico intervenido en nuestro
Servicio, que se presenta como una masa polipoidea de
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SUMMARY

Hemangiopericytomas are unusual vascular neoplasm
which show slow agressive progresssion, at nasal and sino-
nasal area are only 5% of total cases, most of them are
located at extremities, retroperitoneal tissues and skin.

The age of patients ranged from 40-60 years, and there is
not sex diferences. The neoplasm is usually painless, and
the comommest clinical presentation is nasal obstruction
and/or epistaxis. It can be macroscopically confused with
a sinonasal poliposis.

Hemangiopericytomas can exhibit a high recurrence rate
(50%), because of its hard surgical excision even 10-30
years after surgery.

There are not microscopically differences beetwen nasal
and extranasal hemangiopericytomas. The neoplasm is
diagnosted by exclusion, using endotelial markers like
CD-31, CD-34 that mark endotelium but no perivascular
cells.

The gold standard threatment is surgery, with adequate
surgical margins. Extranasal excision is prefered and a
elective neck dissection is not indicated. Its usually radio-
resistant and chemotherapy is not effective. Embolitation
has been used to reduce neoplasm size and intraoperta-
tory bleeding.

KEY WORDS:
Vascular sino-nasal neoplasm, sino-nasal hemangiopericytoma.

aspecto angiomatoso en fosa nasal izquierda, con diagnos-
tico anatomopatolégico de “hemangiopericitoma”.

Caso Clinico

Varoén de 53 afos, exfumador desde hace 11 afios, con
glucemias elevadas que controla con dieta; hipercolestero-
lemia y gastritis, sin otros antecedentes médicos quirurgi-
cos ni alérgicos.

Remitido a nuestro centro para valoracién de posible
embolizacién y cirugia de tumoracién vascular nasal; des-
pués de 7 meses de evolucién con epistaxis de repeticién
y obstruccién nasal y, ante la aparicion de una de epistaxis
importante, tras realizacién de biopsia de la tumoracién,
que precisé taponamientos nasales sucesivos. El resultado
de la biopsia tras el pertinente estudio radiolégico, que
incluyé TC, RMN y Arteriografia es de hemangiopericitoma.
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La nasoendoscopia transnasal pone en evidencia una
masa rugosa que ocupa toda la fosa nasal izquierda apa-
rentemente pediculada en etmoides anterior. La TC mues-
tra engrosamiento mucoso en seno maxilar izquierdo y
ocupacién de partes blandas etmoidales con osteolisis de
los cornetes de fosa nasal homolateral. La RMN muestra
una masa que erosiona la pared interna de seno maxilar
izquierdo, con intenso realce tras inyeccién de gadolinio.

La biopsia de la lesion indica la existencia de una pro-
liferacién mesenquimal, con patrén de crecimiento sélido,
con células de citoplasma eosinéfilo y nucleo uniforme.
Las células forman sabanas, con disposicion fasciculada en
algunas éreas. Existe un rico entramado vascular, arbores-
cente, con células endoteliales aplanadas. En algunos vasos
se muestra refuerzo hialino.

Las técnicas de inmunohistoquimica muestran una
inmunoexpresion de Vimentinay Actina, CD34 limitada sélo
al endotelio. No se observa inmunoexpresién de Desminac-
Kit , S-100, Factor XIlI, Sinaptofisina, Cromogranina, AE 1-
AE3, CEA, y Enolasa neuronal especifica, compatible con un
hemangiopericitoma nasosinusal (glomangiopericitoma).

Por la agresividad relativa de la tumoracion, epistaxis
post-biopsia y resultado de la misma, es remitido a nues-
tro Servicio desde su centro de origen para valoracién y
tratamiento.

Practicamos una arteriografia y se comprueba que la
masa es hipervascularizada, por lo que se procede a su
embolizacion terapéutica 48 horas antes de la intervencién
quirargica (Figura 1). A continuacion se realizé cirugia via
paralateronasal para la extirpacion completa de la lesiéon
con margenes de seguridad. (Figura 2).

Discusién

El hemangiopericitoma nasal representa el 5% de
todos los hemangiopericitomas, siendo esta la localizacion
mas frecuente a nivel de cabeza y cuello. Es un tumor
vascular originado en los pericitos de los capilares cuya
etiologia no esta claramente establecida, aunque se han
mencionado factores como traumatismos, cambios hormo-
nales, y tratamiento corticoideo®.

La edad mas frecuente de aparicion son los 40-60 aios,
y no se han hallado diferencias en cuanto al sexo’8. Son
indoloros en su crecimiento y la clinica mas frecuentemen-
te producida es la epistaxis y obstruccion nasal. Pueden
pasar desapercibidos hasta invadir estructuras adyacentes.
Puede confundirse macroscépicamente con una poliposis
nasosinusal, e incluso hay descritos algunos tumores de
este tipo de etiologia congénita®10.

Es caracteristico que tenga menor agresividad que en otras
localizaciones y no suele producir metastasis, aunque tiene
una alta tasa de recidiva local (cerca del 50%) debido a la
dificultad de extirpacion total por el dificil acceso quirtrgico
de la region nasal y senos paransasales (SPN)'"-12. También hay
casos descritos en los que se ha producido una evolucion fatal
por metastasis a distancia. Hay casos publicados de recidivas
después de 10-30 afos después de una cirugia’3.

Se considera una lesion de bajo grado de malignidad
debido a su comportamiento, pero hay que tratar este
tumor como si fuera potencialmente maligno ya que tiene
una evolucién que no podemos predecir por los hallazgos
histologicos ni otros pardmetros. La evolucién depende en
gran parte de la localizacion tumoral'415.16,

Se ha descrito una asociacién del hemangiopericitoma
nasal con osteomalacia, que es reversible tras el tratamiento'.
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Figura 1: Arteriografia previa a la embolizacién prequirdrgica. Se apre-
cian muchas colaterales que nutren el parénquima tumoral, por lo que
la efectividad de esta técnica no siempre es efectiva.

Figura 2: Abordaje via paralateronasal ampliada (Incision de Weber). Se
aprecia el color polipoideo hemorragico de la tumoracién y el amplio
margen que permite este abordaje para la excision del tumor.

Autores como Elchorn y Batsakis han demostrado
que no existen diferencias anatomopatolégicas entre
hemangiopericitomas nasales y los del resto del cuerpo, es
un tumor encapsulado formado por capilares y pericitos
fusiforme entre los capilares, envueltos por reticulina, con
ramificacién irregular tipo “asta de ciervo”s.

El diagnéstico es de exclusion tras el estudio anato-
mopatolégico e inmunohistoquimico como la tincion con
reticulina, marcadores endoteliales CD-31, CD-34 que tifien
el endotelio pero no las células perivasculares's.

Se propone su inclusién en un grupo de tumores mioi-
des perivasculares (miomas perivasculares) ya que no se ha
podido demostrar diferenciacion pericitica ni con técnicas
inmunohistoquimicas ni con microscopia electrénica’.
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Se suele hacer un diagnéstico diferencial con el tumor
fibroso solitario del tracto respiratorio superior, del cual se
diferencia por el marcador CD-34, que tifie tanto las luces
vasculares como las areas sélidas (El hemangiopericitoma
se caracteriza por tefir sélo el endotelio vascular).

En tumores grandes es tipica la apariciéon en la TC cal-
cificaciones puntiformes. En la Resonancia Magnética se
aprecian masas soélidas, isointensas en T1, iso o hipointensa
en T2 y que se realza tras administrar contraste2'.22,

Para una correcta evaluacién y tratamiento de los
tumores de esta localizacidn es necesario establecer un sis-
tema especifico. Kadish, Dulgerov y Calcaterra describen
4 pasos:

T1: Tumor que envuelve la cavidad nasal o SPN (excluyen-
do esfenoides)

T2: Tumor que envuelve la cavidad nasal o SPN incluyendo
esfenoides, con afectaciéon de la ldmina cribiforme.

T3: Tumor que se extiende dentro de la orbita o protuye
dentro de la fosa craneal anterior.

T4: Tumor que afecta a cerebro (A través de la dura)

El tratamiento de eleccién es la cirugia, mediante resec-
cion completa con margenes libres de enfermedad. En loca-
lizaciones nasales y SPN es preferible el abordaje extranasal
o externa para la completa reseccién tumoral. También
hay descritos en la literatura casos de reseccion mediante
cirugia endoscépica nasosinusal (CENS). No estan indicados
los vaciamientos ganglionares cervicales debido a que son
tumores con raras metastasis linfaticas''12.14,

La radioterapia es ineficaz, pues suele ser un tumor
radioresistente a pesar de su gran vascularizacion. La qui-
mioterapia tampoco ha demostrado ser muy efectiva, y
se reserva para casos de reseccion tumoral incompleta o
si existen metastasis. Se ha utilizado tradicionalmente la
embolizacion preoperatoria para reducir el tamafio tumo-
ral, y el sangrado intraoperatorio?324.

Conclusién

El hemangiopericitoma nasal es un tumor raro, de
origen vascular, bajo grado de malignidad, al que se debe
someter a controles continuos por su alta tasa de recidiva
local, aun a muy largo plazo.
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