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CASO cLinico

HEMANGIOPERICITOMA NASOSINUSAL
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RESUMEN

| hemangiopericitoma es un tumor vascular infrecuente a nivel

nasal, que produce epistaxis y clinica obstructiva respiratoria co-

mo principales sintomas. Tiene a nivel nasal caracteristicas cli-
nicas especiales que lo diferencian de los de otras localizaciones.

Presentamos un caso de hemangiopericitoma nasosinusal con aparien-
cia polipoidea y tratado mediante cirugia endoscépica nasosinusal, con
remision completa y controles continuos sin observar recidiva. Revisa-
mos la bibliografia y comentamos sus principales caracteristicas.
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ABSTRACT

NASOSINUSAL HEMANGIOPERICYTOMA

he hemangiopericytoma is an infrequent vascular tumour in

the nose, that produces epistaxis and obstructive respiratory

clinical like principal symptoms. It has, in the nose, special
clinical characteristics that makes it different of the others localita-
tions.

We report a case of nasosinusal hemangiopericytoma with appearance
of polyposis and treated with nasosinusal endoscopic surgery; after that,
the patient had a complete remission and subsequent follow-up without
recurrence.

We review the literature and study the most important characteristics.
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INTRODUCCION

El hemangiopericitoma es un tumor de origen vascu-
lar (1% de los tumores vasculares), infrecuente a nivel
de las fosas y senos paranasales (solo en un 5% de los
casos), siendo mas frecuente a nivel de las extremida-
des, retroperitoneo y piel. Su nombre indica su origen,
ya que se produce a partir de los pericitos de los capila-
res. Stout y Murray publicaron el primer caso de heman-
giopericitoma nasal en 19422

Su presentacion a nivel nasal posee caracteristicas
especificas que lo diferencian de resto de hemangioperi-
citomas'?, fundamentalmente su menor agresividad y
sus altas tasas de recidiva. En este caso clinico presen-
tamos una paciente intervenida en dos ocasiones por
masa polipoidea unilateral de aspecto angiomatoso, que
resultdé ser un hemangiopericitoma de fosas y senos pa-
ranasales. Discutimos su forma de presentacion y sus
caracteristicas mas importantes.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 56 afios de edad, con el
antecedente de fibrosarcoma de cadera y de poliposis
nasosinusal unilateral en fosa nasal izquierda, operada
por polipectomia y Caldwell-Luc izquierdo 7 afios antes,
e informada como pdlipo angiomatoso sin signos de ma-
lignidad, que consulta actualmente por insuficiencia res-
piratoria nasal izquierda sin epistaxis ni otra sintomatolo-
gia acompanante. Por rinoscopia anterior se aprecia una
masa de aspecto polipoide en fosa nasal izquierda. Res-
to de exploracion otorrinolaringolégica y general sin ha-
llazgos.

En la exploracion radiolégica previa, se realiza Tomo-

Figura 1a: Tomografia Computerizada (TC) nasosinusal coronal,
con ocupacion mucosa de fosa nasal, seno maxilar y etmoidal
izquierdos.

grafia Computerizada (TC) observandose ocupacién mu-
cosa de seno maxilar, etmoidales anteriores y posterio-
res, esfenoidal y fosa nasal izquierdos, abombando in-
cluso el tabique nasal (figuras 1a y 2a).

Se realiza cirugia endoscépica con extirpacion total
de la masa polipoide en todas sus localizaciones (figs.
1b y 2b); siendo informada anatomopatolégicamente
como hemangiopericitoma mediante las técnicas de reti-
culina e inmunohistoquimia (marcadores endoteliales
CD-31 y CD-34) (figs. 3b y 3c). Tanto los controles radio-
légicos posteriores (TC y resonancia nuclear magnética)
como las revisiones endoscopicas demuestran una gran
nasalizacion de la zona, sin presentar persistencia ni re-
cidiva del hemangiopericitoma (figs. 1b y 2b). Actual-
mente la paciente se encuentra asintomatica y es some-
tida a controles continuos.

DISCUSION

El hemangiopericitoma nasal representa el 5% de to-
dos los hemangiopericitomas?, siendo esta la localizacion
mas frecuente a nivel de cabeza y cuello®; los senos pa-
ranasales son la localizacion mas frecuente a nivel
nasal'. El hemangiopericitoma es un tumor vascular ori-
ginado en los pericitos de los capilares cuya etiologia no
esta claramente establecida?*, aunque se han menciona-
do factores como traumatismos, cambios hormonales y
tratamiento corticoideo®. La edad mas frecuente de apa-
ricién son los 40-60 afios y no se han registrado diferen-
cias en cuanto al sexo'?. Son indoloros en su crecimien-
to y la clinica mas frecuentemente producida es la
epistaxis y la obstruccion nasal, aunque pueden pasar
desapercibidos hasta invadir estructuras adyacentes'?.
En el caso que presentamos, el hemangiopericitoma te-

Figura 1b: TC nasosinusal coronal potsoperatorio, mismo corte
que el anterior, en el que se aprecia la total desaparicién de la
masa nasosinusal.
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Figura 2a: TC coronal con ocupacion a nivel esfenoidal
izquierdo y coanal.

Figura 2b: TC postoperatorio, mismo nivel, se observa la
extirpacion de la masa y ligera hipertrofia mucosa.

nia la apariencia de una poliposis nasosinusal, ya que
macroscopicamente lo parece al carecer de vascularidad
0 necrosis’

Figura 3a: Tincién Hematoxilina-Eosina (HE). Detalle del tumor:
proliferacion celular sélida y formaciones vasculares con
ramificaciones en “asta de ciervo” (HE x 33).
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Figura 3b: Tincion de las paredes vasculares con CD-34, celulas
tumorales negativas (x33).

De forma caracteristica, el hemangiopericitoma nasal
es menos agresivo que el de otras localizaciones y no
suele producir metastasis, aunque tienen una alta tasa
de recidiva local de cerca del 50%"*, posiblemente debi-
da a la dificultad en su extirpacién total a causa del difi-
cil acceso quirdrgico a la regiéon nasal y de los senos
paranasales. Cabe sefialar que también se han publica-
do casos con evolucién fatal por metastasis sistémicas
multiples®. Se han descrito recidivas de hasta 10-30
afos posteriores a la cirugia™®’ y nuestro caso parece
tratarse de una de ellas. Aunque se considera una le-
sion de bajo grado de malignidad'®®, debido a su com-
portamiento, hay que tratar al hemangiopericitoma nasal
como si fuera potencialmente maligno ya que tiene una
evolucion variable que no puede preverse por los hallaz-
gos histoldgicos ni por otros parametros**”'*** y que de-
penderia en mayor medida de la localizaciéon tumoral®.
Se ha descrito® la rara asociacién del hemangiopericito-
ma nasal con osteomalacia, que es reversible tras el
tratamiento.

Figura 3c: Tincion de fibras de reticulina: tifie las paredes
vasculares y rodea las células vasculares una a una (x 66).
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Anatomopatolégicamente, Eichorn y cols y Batsakis
demostraron que no hay diferencias entre los hemangio-
pericitomas nasales y los del resto del cuerpo™™; es un
tumor encapsulado formado por capilares y pericitos fu-
siformes entre los capilares, envueltos por reticulina?, con
ramificacién irregular tipo “asta de ciervo”® (fig. 3a). Esta
caracteristica es usada en su diagnostico, que es de ex-
clusién, y reside en el estudio anatomopatolégico funda-
mentalmente, junto con estudios inmunohistoquimicos
como la tincién de reticulina™ (fig. 3c), si bien otras tin-
ciones positivas son la de vimentina, o el factor Xllla po-
sitivo®. En nuestro caso usamos, ademas de la reticulina,
los marcadores endoteliales CD-31 y CD-34, que tifien el
endotelio pero no las células perivasculares (fig. 3b). En
este punto hay que senalar que en los ultimos afios se le
ha cuestionado como entidad clinicopatoldgica, ya que
no ha podido demostrarse diferenciacién pericitica ni con
inmunohistoquimia ni con microscopia electrénica, y se
propone su inclusién en un posible grupo de tumores
mioides perivasculares (miomas perivasculares)®.

El principal diagndstico diferencial es con el tumor fi-
broso solitario del tracto respiratorio superior, del cual se
diferencia por el marcador CD-34, que tifie tanto las lu-
ces vasculares como las areas sdlidas (en el hemangi-
pericitoma sélo el endotelio vascular)® (fig. 3b).

El estudio radioldgico con tomografia computerizada
es inespecifico, pero se ha descrito la aparicion tipica de
calcificaciones puntiformes en los tumores mas gran-
des™.

En la Resonancia Nuclear Magnética (RNM) se ob-
serva una masa solida, isointensa en imagen T1, iso o
hipointensa en T2 y que se realza tras administrar con-
traste™.

El tratamiento consiste en la extirpacion quirurgica
completa con margenes libres de enfermedad, ya que si
es incompleta habra recurrencia tumoral que puede ser
tardia debido al lento crecimiento tumoral a nivel na-
sal'?**'®_ La radioterapia es ineficaz, ya que el hemangio-
pericitoma es radiorresistente aunque esté vasculariza-
do""® y la quimioterapia tampoco ha demostrado eficacia
en su tratamiento?, debiendo ser reservadas para casos
con reseccion tumoral incompleta o ante la presencia de
metastasis’. La embolizacion preoperatoria puede ser util
para reducir el tamafo tumoral y el sangrado intraopera-
torio®*®. En los hemangiopericitomas de senos paranasa-
les es preferible la via de abordaje extranasal o externa
para la completa reseccién tumoral®, aunque nosotros en
este caso hemos conseguido una reseccion total de la tu-
moracioén via endoscopica. En las localizaciones con me-
jor pronéstico (como la afectacion de senos paranasales)
y en los nifios se recomienda hacer un tratamiento mas
conservador. Por otra parte, no estan indicados los vacia-
mientos ganglionares ya que las metastasis linfaticas son
raras’.

Como conclusion, sefalar que el hemangiopericitoma
nasal es un tumor vascular de bajo grado de malignidad
pero al que debemos someter a controles continuos por
su alta tasa de recidivas, aun a muy largo plazo.
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