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A propdsito de un caso

Sinunasal located relapsing hemangiopericytoma. A case report

Los hemangiopericitomas son tumores tipicamente loca-
lizados en tejidos blandos, con localizacion nasosinusal
muy infrecuente.

Su etiologia no estd claramente definida. Generalmente
son asintomaticos, y cuando aparece clinica, los pacientes
suelen referir insuficiencia respiratoria nasal o episo-
dios de epistaxis. El diagndstico de sospecha se realiza
mediante la rinofibroscopia y las pruebas de imagen,
confirmandose con el estudio histolégico. EI manejo es
fundamentalmente quirurgico, utilizando otras técnicas
adyuvantes en el caso de irresecabilidad, restos tumorales
o tumores metastasicos.

Presentamos un caso clinico de un paciente con heman-
giopericitoma que precisé dos intervenciones quirurgicas,
lo que confirma lo que consideran fundamental todos
los autores: debe realizarse un seguimiento a largo plazo
dada la alta tasa de recidiva que presenta. A propésito de
este caso, se revisa la literatura al respecto.
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Caso Clinico

Se presenta el caso de un varén de 65 afos, con ante-
cedentes de hipertension arterial, dislipemia, artrosis,
carcinoma de prostata tratado con radioterapia en 2009,
e intervenido de fistula anal y rinotomia paralateronasal
en 1989 por hemangioma capilar de fosa nasal derecha
(FND). Acudio el afio 2012 por epistaxis por FND y obstruc-
cién nasal completa causadas por una tumoracién en FND
sugestiva de recidiva de hemangioma. En la exploracion
inicial se observaba un tejido hipervascularizado, que pare-
cia depender del septo, ocupaba toda la FND y llegaba a
cavum. Se solicité una TAC nasosinusal.

SUMMARY

Hemangiopericytomas are tumors typically located in soft
tissues, with very infrequent sinonasal location.

Its etiology is not clearly defined. They are usually asymp-
tomatic, but if symptoms appear, patients often refer
nasal obstruction or episodes of epistaxis. The suspected
diagnosis is made by nasal fibroendoscopy and imaging
tests, and is confirmed by histology. Treatment is mainly
surgical, using other adjuvant techniques in case of inope-
rability, residual tumor or metastatic disease.

We report a case of a patient with a recurrence of a
hemangiopericytoma that needed two surgery inter-
ventions, confirming what all authors consider crucial:
long-term follow-up due to the high rate of recurrence
has to be performed. Regarding this case, the literature
is reviewed.
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Para ampliar el estudio se solicit6 una RM, que mostrd
una tumoracién vascular invasiva, con expansion ésea y
solucion de continuidad. Presentaba sefal intermedia en
T1 e hiperintensidad en T2, y realce tras la inyeccion intra-
venosa de gadolinio. Todo ello sugeria el diagnéstico de
una tumoracion de origen vascular.

Se realiz6 una biopsia con resultado compatible con
angiogranuloma, pero tras la exéresis de la pieza com-
pleta mediante una rinotomia paralateronasal derecha,
el resultado histolégico final fue de hemangiopericitoma
con patrén fusocelular y margenes afectos. Se realizo el
estudio inmunohistoquimico, con expresion de Vimentina,

Figura 1: TAC: tumoracion sélida con moderado realce postcontraste, que ocupa seno maxilar y fosa nasal derechos. Se apreciaba destruccion 6sea de la
pared lateral y medial del seno, con invasion de fosa pterigopalatina, receso alveolar y paladar. La impresion diagnostica inicial fue de carcinoma nasosinusal.
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Figura 2: RM. Tumoracion vascular en FND.

BCL2, CD99 y con bajo indice proliferativo (7%). Se observo
la ausencia de expresién de CD34, EMA, CK AETAE3, CK7,
CK19, Proteina S100, CD68, CD31, Caldesmén o Actina de
musculo liso. En el Comité de Tumores de Cabeza y Cuello
(CTCQ) se decidid control.

Figura 3: RM. Histologia de hemangiopericitoma.
A. - HE (x10). Vaso en asta de ciervo.

B. - CD34+ (x20)

C. - CD99 (x20)

D. - BCL2 (x20)

Apenas dos meses tras la cirugia, se observé una lesion
movil no pediculada en seno maxilar hacia FND, sangrante,
sospechosa de recidiva. Se realizé nueva TAC, apreciando-
se una voluminosa tumoracién que ocupaba fosa nasal y
seno maxilar derechos, con destruccion 6sea ya conocida, y
afectacion de fosa pterigopalatina, receso alveolar y pala-
dar. La tumoracion era solida y se realzaba con contraste,
y sugeria resto o recidiva tumoral. Se tomd nueva biopsia
con resultado de hemangiopericitoma fusocelular de bajo
grado, con patrén soélido y pseudoquistico. Expresién de
BCL2, y muy focalmente de CK AE1AE3, pero no CK 7 ni
EMA. Se realiza estudio de FISH para descartar un sarcoma
sinovial con patréon hemangiopericitoide: en ninguno de
los nucleos en interfase se detectaron reordenamientos de
SYT, lo que indicaba la ausencia de translocacion t(X;18).
Se realizé una TAC toracoabdominopélvico para descartar
lesiones a distancia, que resulté normal.

Tras comentarlo nuevamente en CTCC se decidi6 inten-
tar nueva exéresis quirlrgica, realizandose una hemi-
maxilectomia derecha mas reconstrucciéon con colgajo de

musculo temporal, con resultado anatomopatolégico de la
pieza quirurgica que confirmaba el hemangiopericitoma.
En la exploracion ORL desde entonces, no se ven imagenes
que sugieran recidiva tumoral.

Discusion

Revisando la literatura, existen numerosos articulos
que muestran la gran controversia que existe en torno a la
clasificacion y caracteristicas de los hemangiopericitomas,
por lo que el diagnéstico histopatolégico e inmunohisto-
quimico sigue siendo dificultoso en la actualidad. El hecho
de que nuestro paciente presentase un BCL2, Vimentina y
CD99 positivos, permitio llegar al diagnéstico de heman-
giopericitoma localizado en la regién nasosinusal®?3, tam-
bién denominado tumor fibroso solitario, que es una
entidad distinta del hemangiopericitoma de subtipo naso-
sinusal (caracterizado en la inmunohistoquimica por BCL2 y
CD99 negativos, y Actina de musculo liso positiva)?.

Ampliando la descripcién histolégica, el hemangioperi-
citoma o tumor fibroso solitario es un tumor mesenquima-
toso de probable origen fibroblastico, y no es raro que su
diagnostico sea de exclusion. Caracteristicamente presenta
una proliferacion de células fusiformes, alternando zonas
hipocelulares e hipercelulares. También pueden observarse
bandas gruesas de colageno queloide fibroso o hialiniza-
do*y vasos sanguineos de paredes finas con ramificaciones
irregulares en "asta de ciervo”, que se consideran muy
caracteristicas del hemangiopericitoma®. Las mitosis son
infrecuentes, excepto en el caso de los tumores malignos®.

Es importante diferenciarlo del hemangiopericitoma
tipo nasosinusal, que es un tumor vascular originado
en los pericitos, nombrado por primera vez por Stout
y Murray en 19425, y descrito en 1976 por Compagno y
Hyams’:®. Este tipo tiene diferenciacion muscular, por lo
que es positivo para Actina de musculo liso%. Presenta una
naturaleza mas benigna y con menor tendencia a metas-
tatizar, lo que los diferenciaba clinicamente del resto de
hemangiopericitomas.

El hemangiopericitoma o tumor fibroso solitario
fue descrito por primera vez en la pleura en 1931 por
Klemperer y Rabin®. A pesar de que la mayoria de estos
tumores se presenta en esta localizacion, este tipo de
lesion ha sido descrito en numerosos sitios extrapleurales
no relacionados con superficies serosas como el higado,
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el espacio parafaringeo, la glandula sublingual, lengua,
vulva, glandula parétida, tiroides y laringe011.

Se considera una neoplasia infrecuente. Incluye menos
del 0,1% del total de neoplasias del tracto sinusal®. Entre
el 15y el 30% se localizan en cabeza y cuello y, de estos,
un 5% asientan en la cavidad nasal o senos paranasales'?.
Fujikura et al en el afio 2012'3 hacian referencia a la
existencia de sélo 30 casos de tumor fibroso solitario de
localizacién nasal descritos en la literatura inglesa. Algunas
series de casos previas sugieren que esta regién no muestra
predileccion por el sexo y tiende a presentarse entre los 20
y 80 aflos de vida*10.14-16,

Generalmente se presenta como una masa indolora de
crecimiento lento, y los pacientes refieren una obstruccién
nasal progresiva, rinorrea, y epistaxis. Otros sintomas como
anosmia, cefalea, dolor facial, exoftalmos, y disminucién
de la agudeza visual, también pueden estar presentes*17:18,

El diagnostico de sospecha se realiza mediante fibroen-
doscopia nasal, donde se observa tipicamente una masa
polipoide redondeada y bastante circunscrita de apariencia
rojiza, suave y lisa, que puede ser sangrante al tacto*10.19,
Aunque las imagenes de la TAC no son especificas, las
lesiones tienden a ser homogéneas, isodensas y bien deli-
mitadas, y se realzan con contraste. Ocasionalmente pue-
den detectarse calcificaciones y haber remodelacion osea,
adelgazamiento, absorcion local, incluso esclerosis reacti-
va, en aquellos de gran tamafio. La RM puede demostrar
caracteristicas mas especificas y ser util en su diagnostico?°.
La mayor parte de estas neoplasias son isointensas en T1,
y aparecen heterogéneas, isointensas o hipointensas en T2
debido a la gran cantidad de tejido fibroso con el conte-
nido de colageno; esto ultimo puede resultar clave ya que
la baja sefial en T2 es rara para otras lesiones nasales. El
realce marcado tras contraste se debe a la gran vasculari-
zacion*142', En la RM, nuestro hemangiopericitoma difiere
respecto a los hallazgos tipicos, ya que encontramos una
hiperintensidad en T2, en lugar de la iso o hipointensidad
esperable. Aunque las imagenes de la RM pueden ayudar
a orientar la sospecha, el diagnéstico definitivo se basa en
el examen histopatolégico e inmunohistoquimico. Tumores
similares con los que se debe hacer el diagnoéstico diferen-
cial son el hemangiopericitoma o glomangiopericitoma
nasosinusal (ya comentado previamente), el fibrosarcoma,
schwannoma, sarcoma sinovial, histiocitoma fibroso y leio-
mioma*.

El tratamiento de eleccion es la reseccién quirurgica
completa de la tumoracién, bien sea por via endoscépica
o abordaje externo. Algunos autores sugieren que en los
tumores de senos paranasales, la via de abordaje 6ptima
es la via externa (con la rinotomia lateral como maximo
exponente), mientras que en tumores puramente nasales
o esfenoidales, se prefiere la via endoscépica, siempre en
casos seleccionados®. El uso de la radioterapia y la quimio-
terapia como tratamiento adyuvante es controvertido. La
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relativa radioresistencia?? hace que la radioterapia cuente
con un éxito muy limitado, y por tanto se convierta la ciru-
gia en el tratamiento de eleccion?3.

Los criterios prondsticos son esencialmente clinicos,
aunque existen otros histolégicos. Ya en 1976, Enzinger
y Smith plantearon que el indice mitético, las zonas de
necrosis y de hemorragia, la localizacion abdominal y el
tamafio mayor de 6,5 centimetros se relacionan propor-
cionalmente con el grado de agresividad de los hemangio-
pericitomas?2. La resecciéon completa del tumor es de los
factores prondsticos mas importantes. Aunque la mayor
parte de los casos son benignos, el comportamiento es
imprevisible y a menudo no se ajusta a los parametros his-
tolégicos®. Dado que el nimero de casos con seguimiento
es insuficiente, es dificil predecir el prondstico con certeza
de los hemangiopericitomas localizados en el tracto respi-
ratorio superior'.

Los localizados en la pleura muestran habitualmente
un comportamiento benigno y pueden ser tratados con
cirugia, pero hay un 12-20% de ellos que se asocian con
invasiéon, recurrencia y metastasis?*. En cuanto a los de
localizacién extratoracica, aunque la informacién es escasa
por su escasa frecuencia, en el 5 a 10% se ha descrito la
recurrencia, generalmente debido a la reseccién primaria
incompleta*', lo que ocurrié en nuestro caso.

Existen casos infrecuentes (menos del 2%) en el que se
desarrollan patrones malignos, y en el caso de aparicién de
metastasis, las localizadas en pulmén, huesos e higado son
las mas habitualmente observadas®.

Conclusion

El hemangiopericitoma o tumor fibroso solitario de
cabeza y cuello es infrecuente y generalmente benigno. Es
importante realizar el diagnoéstico diferencial con otro tipo
de tumores que podrian tener un comportamiento mas
agresivo. El diagnéstico es fundamentalmente histolégico
e inmunohistoquimico, aunque las imagenes radioldgicas
pueden ser Utiles. Los pacientes precisan cirugia para su
tratamiento, y un seguimiento cercano de varios afios debi-
do a la posible recurrencia local.

En nuestro caso, sorprendié el resultado anatomopa-
tolégico de hemangiopericitoma puesto que el paciente
habia presentado 23 afios antes un hemangioma capilar en
la misma localizacién, y la sospecha inicial era de una reci-
diva. Se descarté la posible relacion entre ambos tumores
ya que el origen del hemangioma capilar esta en la prolife-
racién del endotelio vascular, y no en el mesénquima como
en el caso actual.
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