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PRESENT ACION DE CASO CLINICO

Hemangiopericitoma nasosinusal

RESUMEN

Introduccion: El hemangio-
pericitoma es una neoplasia
vascular rara en la cabeza y
cuello, el sitio mas comun es la
cavidad nasal y senos parana-
sales; menos comudn en naso-
faringe, maxilar, mandibula, or-
bita, base de craneo, cavidad
oral, linea media, fosa infratem-
poral y cutaneo.

Metodologia: El propdsito
de este articulo es presentar
el caso de una mujer de 58
afios con historia de obstruc-
cion nasal, rinorrea y epis-
taxis, la cual presentaba un
hemangiopericitoma en fosa
nasal izquierda.

Resultados: Esta paciente-
fue tratada con reseccion quirur-
gica y radioterapia subsecuen-
te, con buena respuesta, se

muestra una revision de la lite-

ratura de esta patologia.
Conclusioén: El tratamiento

quirurgico es el de eleccion.

Palabras clave: Hemangio-

pericitoma, cavidad nasal, se-
nos paranasales.
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Introduccién

Los hemangiopericitomas son tumores poco comu-
nes originados de los pericitos vasculares de Zimmer-
man, representan 1% de todas las neoplasias vascula-
res y de 15 a 30% se presentan en cabeza y cuello.!

Los hemangiopericitomas nasosinusales pueden pre-
sentarse clinicamente como un pdélipo inflamatorio con
sangrado facil a la manipulacién. Estas lesiones pue-
den ser de dificil diagnéstico para el histopatélogo y
requiere de técnicas especiales para corroborar el diag-
néstico; algunos hemangiopericitomas que ocurren en
la regién de cabeza y cuello son lesiones bien diferen-
ciadas con curso clinico benigno; sin embargo, el ver-
dadero potencial maligno de este tumor requiere preci-
sion en el diagnostico para un manejo adecuado.

Este tumor no es doloroso y es de lento crecimiento,
la localizacion intranasal produce obstruccion nasal y
epistaxis como sintomas mas comunes, rara vez rino-
rrea hialina.

La localizacién etmoidal se presenta con proptosis,
epifora, cefalea, edema, dolor facial, la duracion de los
sintomas antes del diagnostico es muy variable cuan-
do la epistaxis es profusa, el diagnéstico se realiza en
menor tiempo.

La localizacion subcutanea es frecuente en dorso
nasal y clinicamente se hace aparente.

Se manifiesta como una masa palida bien circuns-
crita que semeja a un polipo, puede ser grisacea y
tener zonas hemorragicas, la falta de coloracion se
puede explicar por la compresion del lumen capilar
por la proliferacion de los pericitos, la lesion es de tipo
infiltrativo, sangra facilmente y su tamafio varia de
pocos milimetros hasta 10 cm.

Los sitios de presentacion en cabeza y cuello en
orden de frecuencia son el seno etmoidal, seno maxi-
lar, meato medio, fosa nasal, receso esfenoidal, seno
esfenoidal, septum, cornete medio e inferior, lamina
cribiforme y pared lateral.

El diagnéstico es histopatolégico donde se obser-
van las caracteristicas descritas tipicas de los perici-
tos; sin embargo, este tumor puede confundirse con
lesiones benignas tales como angiofibroma, leiomioma
0 con otros tumores malignos de células en forma de
huso como sarcoma sinovial, leiomiosarcoma o histio-
citoma fibroso maligno.

Recientemente se han aplicado pruebas de inmuno-
histoguimica, varios autores? han reportado que el he-
mangiopericitoma se tifie intensamente para vimentina
ocasionalmente para actina de musculo liso. Los marca-
dores neurales, epiteliales y vasculares son negativos.

La microscopia electronica usualmente demues-
tra filamentos citoplasmaticos con o sin cuerpos den-
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ABSTRACT

Introduction: The heman-
giopericytoma is a rare vascu-
lar neoplasia in the head and
neck, being the most common
place nasal cavity and parana-
sal sinuses; less common in na-
sopharynx, maxilla, mandibula,

orbit, cranial base, oral cavity,
middle line, infratemporal fossa
and cutaneous.

Method: The aim of this work
is to present the case of a 58 year
old woman with a history of a
nasal obstruction, rhinorrhea and
epistaxis. She had a hemangio-
pericytoma in left nasal fossa.

Results: She was treated
with surgical resection and a
subsequent radiotherapy, with a
good response to treatment. A
literature review of this patholo-
gy is presented.

Key words: Hemangiopericyo-
ma, nasal cavity, paranasal sinuses.

sos y células tumorales fuera de la lamina basal
vascular, la cual puede estar rodeada por un material
parecido a la lamina basal.

Los estudios de imagen nos auxilian para determi-
nar extensién de la patologia, en la TC se observa una
masa con densidad de tejidos blandos, homogénea, a
excepcién de los casos en los que haya infeccién se
puede observar imagenes de burbujas de aire. La re-
modelacién ésea, esclerosis y calcificacion dentro de
la masa son consistentes con proceso benigno mien-
tras que la erosién sugiere malignidad. La IRM muestra
una masa de intensidad intermedia en T2, puede haber
inflamacion y la intensidad aumenta.

Hay que hacer diagnéstico diferencial con heman-
gioendotelioma juvenil, leiomioma vascular, glomus,
miofibromatosis congénita, meningioma atipico,
Schwanoma maligno e histiocitoma.

Por la poca frecuencia de esta neoplasia se presen-
ta el caso de una paciente con un hemangiopericitoma
nasosinusal y mostramos una revision de la literatura.

Material y métodos

Se realiz6 un estudio observacional y descriptivo de
una mujer de 58 afios de edad originaria de Coatza-
coalcos, Veracruz, México, con un padecimiento de cin-
co meses de evolucion con obstruccién nasal, rinorrea,
epistaxis de fosa nasal izquierda, anosmia y pérdida
de peso de 14 kilos.

Presentaba en region intranasal izquierda a nivel de
coana y nasofaringe una masa rojiza blanda.

En sus exdmenes de laboratorio se encontrd una ane-
mia hipocrémica normocitica

En la imagen de TC se observaba una imagen de
densidad de tejidos blandos que ocupaba nasofaringe,
pared lateral nasal izquierda, fosa nasal izquierda, seno
frontal izquierdo, celdillas etmoidales anteriores y pos-
teriores izquierdas.

El estudio histopatolégico reporté tumor fibroso no
concluyente, requiriendo enviar a inmunohistoquimi-
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ca, reportando vimentina positivo, CD34 positivo en
vasos, actina positiva en vasos, desmina negativa,
CD68 positivo focal, proteina S-100 negativa, querati-
na (AE1-3) negativo, Ki-67 = 5% concluyendo que se
trataba de una lesién compuesta por numerosos vasos
irregulares (CD34 y actina +) las células perivascula-
res fueron negativas a marcadores musculares (actina/
desmina), proteina s-100 y queratina. Ademas, estas
células fueron negativas al CD34, lo que excluy6
tumor fibroso solitario. La proliferacién celular mar-
cada por el Ki-67 es baja (5%), lo que indica tumor
de bajo grado llegando al diagndstico histopatolégico
de hemangiopericitoma.

Se realizé una cirugia endoscopica de nariz y senos
paranasales encontrando un tumor en fosa nasal iz-
quierda a nivel de coanas, pared lateral nasal ipsilate-
ral, la cual se reseco en su totalidad. El seno maxilar y
frontal izquierdos, asi como los esfenoides bilaterales
se encontraron ocupados por liquido purulento, no se
hall6 dehiscencia de lamina cribiforme.

Posterior a tratamiento quirtrgico recibié radio-
terapia en dosis radical y de consolidacion de 5625
Gy en 25 fracciones con previa tolerancia, presen-
té una sinequia en fosa nasal derecha posterior a
radioterapia.

Un afio después del tratamiento se realiz6 una revi-
sion endoscoépica, septoplastia y sinequiectomia dere-
cha sin encontrar evidencia de crecimiento tumoral, su
evolucion ha sido favorable sin recurrencia de enfer-
medad en un seguimiento de dos afios.

Discusion

Remi Marianowski y cols.® reportaron una revision
de 72 casos de hemangiopericitoma nasosinusal, de
1949 a 1998, encontrando que los sitios mas frecuen-
tes de presentacion fueron el etmoides y las fosas na-
sales, la mayoria fue tratada con excision completa del
tumor y rinotomia lateral, en esta revision 65% de los
casos no tuvo recurrencia.



Cuadro |I.

Afo  Autor Edad Sexo Sintomas Evolucion Sitio Extension TX Recurrencia
Dorso
1998 Sabini 2 M No Unmes nasal sub- No Excision No
cutaneo
Obstruccion
nasalizq. Cornete Rinotomia No
1998 Howard 54 M Epistaxis Afos inferior No lateral un afio
Dolor ocular Septum
Seguimiento
Disfonia Tres Hipo- Reseccion por
1999 Rajeev 13 M Disfagia meses faringe tresmeses
1995 Comacchio 83 F Disfagia Dosafios Foramen Base Rehuso6
yugular craneo Tx -
Reseccion
1997 Morrison 35 F Pérdida visual Unasemana Silla Transepto Un afio
turca Esfenoidal Rd
1999 Murat 60 F Otorrea Cincoafios  Oido CAE Mastoidectomia No
Hipoacusia medio radical
Fosa Fosa Reseccion
2001 Takeharu 42 M Edema temporal Infra ptérigo abordajefosa  No
Tres cirugias previas temporal  palatina temporal

John F. Carew y cols.* reportaron una revision,
de 1979 a 1995, de 12 pacientes con hemangioperi-
citoma de cabeza y cuello, cinco mujeres y siete
hombres, con una edad promedio de 60 afos, los
sitios de presentacion incluyeron cuello,> cavidad
oral b parétida,” 6rbita,! de éstos, cuatro recibieron
radioterapia, tres por margenes positivos en la pie-
za y uno por recurrencia.

Kathlee R. Billing’s y cols.® reportaron una revision
de los registros médicos del Centro Médico de la Uni-
versidad de California en Los Angeles, encontrando diez
pacientes con hemangiopericitoma, siete de ellos en
cabezay cuello y tres en mucosa. Todos los pacientes
fueron sometidos a excisibn amplia de la lesion prima-
ria con una recurrencia local de 40%

Melato M. y cols.® reportaron una revision de 64,000
autopsias y 336,000 biopsias tomadas de cirugias en-
doscépicas en 30 afios, solo tres casos reportaron como
hemangiopericitoma, dos de ellos afectando la parte
externa de la nariz.

Kart Goétte y cols.° reportaron el caso de un heman-
giopericitoma in Utero en un producto del sexo mascu-
lino de 33 SDG, mediante sonografia se encontrg tu-
mor en regién nasosinusal siendo intervenido quirdrgi-
camente un dia después del nacimiento, realizandole
excisién completa con rotacién de colgajo.

Se han encontrando otros reportes con hemangio-
pericitoma, los cuales se presentan en el cuadro I.

El hemangiopericitoma es una neoplasia que se origi-
na de los pericitos de Zimmerman, estas células se en-
cuentran en todo el cuerpo rodeando los capilares y vé-
nulas poscapilares. La funcién exacta de estas células
se desconoce, pero se cree que regulan el flujo sangui-
neo mediante los cambios en el calibre de los vasos.

El hemangiopericitoma se clasifica como tumor vas-
cular; sin embargo, este término puede ser erroneo, ya
qgue el pericito mas que una célula endotelial es una
célula derivada del mesenquima capaz de diferenciar-
se en célula de musculo liso, motivo por el cual algu-
nos autores lo clasifican como sarcoma.?

Los avances sobre las investigaciones del heman-
giopericitoma, en orden cronoldgico, a partir de 1923
hasta 1979, se pueden apreciar detalladamente en el
cuadro Il

La relacibn hombre:mujer se ha mostrado 1:1 en la
mayoria de los reportes, no existe predileccion de
sexo.!! El rango de edad en el que puede aparecer va-
ria desde los cuatro meses hasta los 83 afios, con un
promedio de 55 afios, de 80 a 95% son mayores de 20
afos, 10% son nifios.t

Esta neoplasia representa 1% de los tumores vas-
culares y su localizacion puede ser en cualquier parte
del cuerpo, existen reportes donde la localizacion mas
frecuente es en costillas, retroperitoneo, tronco, de 15
a 30% se localizan en cabeza y cuello;* sin embargo,
no esta claro en qué sitio es mas coman.
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Cuadro II.

1923  Zimmerman? nombro a estas células pericitos, encontré que estas células sintetizan su propia membrana
basal y describi6 que se encuentra una fina vaina de reticulita alrededor de los capilares separandolos de
los pericitos.

1942  Scouty Murray? describieron estas células.

1949  Scout’revis6 25 casos.

1971 Walkie y Bailey*! describieron que ocurrian metastasis a distancia en 20 a 50% de los casos a cualquier
sitio del cuerpo y cerca de 10% de estos casos involucran sélo cabezay cuello.

1975 Mc Master3 categoriz6 al hemangiopericitoma como benigno, borderline y maligno, tomando en cuenta el
grado de anaplasia celular y nimero de mitosis por campo.

Correlaciono6 el tamafio del tumor con un mal prondstico cuando es mayor de 6.5 cm.

1976 Campagno y Hyams® describieron que las caracteristicas celulares y nucleares son Utiles para el diagnés-
tico. Ellos describieron minima o ausencia de actividad mitética, hicieron una clara distincién de los vasos
normales de las células tumorales, las cuales son células en forma de huso con poco o ningun traslapo de
los bordes celulares.

1976 Enzinger y Smith* enfatizaron que cuatro o mas mitosis por campo con aumento de 10 veces indica un
crecimiento rapido del tumor con capacidad de recurrir y metastasis.

1979 Gudrum!* mencioné que este tumor da metastasis por via linfatica y sanguinea a pulmoén, hueso, higado y
ganglios linfaticos locales.

1979 Bataski? refiere que los sitios mas frecuentes de metastasis son el pulmén y hueso.

Figura 1. Corte axial preoperatorio donde se observa ocu-
pacion de celdillas etmoidales anteriores, posteriores y seno
esfenoidal.

Daniels! reporté que es mas comun en senos para-
nasales mientras que otros autores encontraron que
esta localizacién es rara.

Existen casos reportados en cavidad oral, parétida,
orbita, mandibula, menos comudn en lengua, encia, fora-
men yugular causando sindrome de Collet Sicard® ca-
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4

Figura 2. Corte axial tomado en el postoperatorio dos me-
ses después donde se observa sélo engrosamiento de mu-
cosa a nivel del seno esfenoidal.

racterizado por paralisis de los pares IX, X y XI asociado
con pardlisis del hipogloso.

Conclusiones
La extirpacién quirdrgica radical del tumor es el tra-
tamiento de eleccion.? La embolizacién preoperatoria



7

Figura 3. Corte coronal preoperatorio donde se observa ocu-
pacién de fosa nasal, densidad de tejidos blandos y secre-
ciones, celdillas etmoidales anteriores y techo de seno maxi-
larizquierdo.

ha dado buenos resultados, ya que disminuye la canti-
dad de sangre que pueda perderse. La rinotomia late-
ral es el abordaje mas comunmente usado para los tu-
mores intranasales, pero los abordajes infratempora-
les, de fosa craneal media y anterior han sido usados
en los casos de hemangiopericitoma en la base de cra-
neo y lamina cribiforme. El uso de endoscopia para la
reseccién esta limitado por varios factores, entre los
gue se incluyen tumores extensos o con desviacién
septal que puede obstruir la visibilidad adecuada. Los
tumores con extension intracraneal, compromiso de la
Orbita o invasién a la fosa pterigopalatina no se pueden
resecar via endoscépica.

El uso de radioterapia y quimioterapia como adyu-
vantes permanece en controversia, el uso de radio-
terapia sola ha mostrado curacién en sélo 13% de
los casos.

El rol de la quimioterapia no esta bien establecido,
varias drogas como actinomicina D, ciclofosfamida, mi-
tomicina C, mostaza nitrogenada y vincristina se han
utilizado combinadas con mejor resultado.

¢

Figura 4. Corte coronal postoperatorio donde se observa
engrosamiento de piso de seno maxilarizquierdo.

El interferén alfa ha probado su eficacia en lesio-
nes vasculares benignas,® recientemente se ha utili-
zado por su efecto antiangiogénico en pacientes con
metastasis irresecables, ya que se cree que estabili-
za las metastasis, se ha usado en dos pacientes, uno
con metastasis a higado y otro a pulmdn, sin embar-
go, no se tienen resultados concluyentes.

En lo que respecta al prondstico la recurrencia local
es variable, puede aparecer desde los primeros cinco
a 10 afos posterior a la cirugia, parece deberse a la
extirpacion incompleta, el riesgo de recurrencia local
es de 18-50% Yy existen varios reportes que indican que
la radioterapia puede disminuir el riesgo de recurren-
cia. En lo que estan de acuerdo los autores es el segui-
miento de estos pacientes debe ser a largo plazo.

La sobrevida es de 70%, las metastasis a distancia
son via linfatica o sanguinea a pulmén, hueso, higado
y ganglios linfaticos locales;® sin embargo, la inva-
sidén a linfaticos regionales es muy rara. EI hemangio-
pericitoma cuando da metastasis generalmente es fa-
tal.
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