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Introduccion: El hemangiopericitoma es un tumor vascular inusual originado de los
pericitos que rodean los capilares, s6lo el 10 al 15% de todos los hemangiopericitomas
ocurren en cabeza y cuello. Su presentacion clinica mas frecuente es la de una masa
nasal que sangra facilmente con la manipulacion. A pesar del manejo quirurgico con
resecciones completas, se ha observado una tasa de recurrencia no despreciable,
y de transformacion maligna que pueden ocurrir incluso décadas después del
tratamiento. Objetivo: Se presenta un caso de una paciente en quien se diagnosticd
un hemangiopericitoma nasosinusal. Disefio: Reporte de caso. Materiales y
métodos: Se presenta el caso de una paciente de 57 afios con cuadro de 3 afios de
obstruccion nasal izquierda y episodios de epistaxis recurrente, clinicamente se
evidencia una masa rojiza de aspecto polipoide, que ocupa la totalidad del meato
nasal comun. La inspeccion endoscopica muestra su origen en la region etmoidal.
Previa embolizacidn, se practica reseccion endoscopica de la totalidad de la lesion
con bordes de reseccion libres. Resultados: El reporte histopatologico confirma un
hemangiopericitoma. Conclusiones: El hemangiopericitoma es un tumor infrecuente
de la cavidad nasal y los senos paranasales, que amerita una alta sospecha clinica
para diagnosticarse pre-quirurgicamente, siendo crucial el estudio endoscopico e
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imagenoldgico para determinar su origen vascular; confirmandose con el estudio
inmunohistoquimico. El abordaje endoscdpico permite la reseccion de la totalidad
de la lesion; la embolizacion preoperatoria disminuye el volumen del tumor y facilita
el control del sangrado intraquirdrgico.

SUMMARY
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Introduction: Hemangiopericytoma is a rare vascular tumor originated from
pericytes surrounding capillaries; only 10 to 15% of total hemangiopericytomas
occur in the head and neck. The most common clinical presentation is that of a
nasal mass that bleeds easily when is handled. Despite surgery treatment with
complete resection, there has been an appreciable recurrence rate, and malignant
transformation may occur even decades after treatment. Objective: A case of a
woman who was diagnosed with sinonasal hemangioperycitoma is presented.
Design: Case report. Materials and methods: We report a case of a 57 years old
female with left nasal obstruction and recurrent episodes of epistaxis during the
past three years, physical examination revealed a reddish polypoid mass, involving
the common nasal meatus. Nasal endoscopic inspection shows its origin in the
ethmoid region. After embolization, endoscopic resection of the entire lesion was
performed. Results: The histopathological report confirms hemangiopericytoma.
Conclusions: Hemangiopericytoma is a rare tumor of the nasal cavity and sinuses,
which deserves a high clinical suspicion to be diagnosed previous to surgery, being
endoscopic and imaging test crucial to determine its vascular origin; it is confirmed
by immunohistochemical study. The endoscopic approach allows resection of the
entire lesion; preoperative embolization decreases tumor volume and facilitates

control of intraoperative bleeding.

Introduccion

El hemangiopericitoma (HPC) es una neoplasia vascular rara,
derivada de los pericitos capilares de Zimmermann descrito
por primera vez por Stout y Murray en 1942 (1). Se encuen-
tran mas comunmente en las extremidades inferiores, cavidad
pélvica, retroperitoneo (60%) (2), y en el tejido blando del
tronco; solo 15% al 30 % se desarrolla en cabeza y cuello (3)
y aproximadamente el 2.5% de los tumores vasculares en la
region nasosinusal corresponden a esta entidad (4).

El HPC nasosinusal se presenta con igual frecuencia en
todas las edades, aunque algunos hablan de mayor preva-
lencia de presentacion en la séptima década de la vida, sin
predileccion por género o raza (5). En las tltimas dos déca-
das se han publicado menos de 250 casos, y dado que difiere
en sus caracteristicas con los HPCs del resto del cuerpo, es
ampliamente aceptado que representa una entidad distin-
ta (3). Puede ser designado como glomangiopericitoma (6)
segln la clasificacion de Organizacion Mundial de la Salud
de tumores de cabeza y cuello del 2005, debido a su simi-
litud con los tumores glomicos (7); por otro lado algunos
lo consideran un sarcoma de bajo grado (8). Fue llamado
por Compagno y Hyans (9) como “hemangiopericitoma like
intranasal tumor” en 1976, siendo los primeros en describir
detalladamente sus caracteristicas histopatologicas (10).

Reporte de caso

Mujer de 57 afios quien consulto a la E.S.E Hospital Univer-
sitario del Caribe, Cartagena de Indias en Febrero de 2011
por episodios recurrentes de epistaxis unilateral izquierda
de tres afos de evolucidn, asociado a obstruccion nasal ip-
silateral progresiva, sin otros sintomas. Como antecedentes
patologicos hipertension arterial en tratamiento. Clinica y
endoscopicamente (Figura 1) en la fosa nasal izquierda se
evidencié una masa de aspecto polipoide en el meato nasal
comun, rojiza, de superficie lisa, consistencia blanda que san-
gr6 facilmente al contacto, con insercion que parecia provenir
de la region etmoidal, proyectandose hacia rinofaringe y res-
petaba el meato medio. Al examen del cuello sin adenopatias.
La tomografia computarizada y la resonancia magnética de
senos paranasales (TC y RM de SPN) (Figura 2) evidenciaron
una lesion de tejido blando, de aspecto polipoide que se extien-
de desde la fosa nasal izquierda hacia la coana, con captacion
leve del medio de contraste, y aumento de la sefial en T2 de las
celdillas etmoidales izquierdas por presencia de secreciones.
Con los hallazgos clinicos e imagenologicos se hace im-
presion diagnostica de lesion vascular tumoral de la cavidad
nasal: hemangiopericitoma. Se programa para reseccion en-
doscopica previa angiografia y embolizacion (Figura 3) de
la lesion 24 horas antes del procedimiento quirargico, que
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Figura 1. Nasosinuscopia de fosa nasal izquierda. Masa de aspecto
polipoide en el meato nasal comun, rojiza, superficie lisa, que
sangro facilmente al contacto (asterisco). Septum (S) y cornete
medio (CM) con plano de clivaje respecto al tumor.
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mostré impregnacion de un pequeiio blush tumoral en fosa
nasal izquierda a través de ramas de la arteria maxilar inter-
na homolateral y obteniendo reduccion del volumen tumoral
post-embolizacion. Se logra reseccion completa de la lesion
de 5 x 4 cm con reporte histopatologico e inmunohistoqui-
mico que confirman un HPC (Figura 4). Con la confirmacion
del diagnostico se realizé TC de cuello y radiografia de torax
que fueron normales. Actualmente la paciente se encuentra
asintomatica y sin recidiva de la lesion.

D

Figura 2. TC simple de SPN corte coronal (A), RM en T2 (B, C) y T1 contrastado (D). Muestran
lesion de tejido blando, de aspecto polipoide que se extiende desde la fosa nasal izquierda
hacia la coana (asterisco), con presencia de secreciones en celdillas etmoidales (flecha), con

captacion del medio de contraste.
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Figura 3. Corte oblicuo lateral izquierdo en angiografia de arteria
carotida externa (flecha blanca). Impregnacion de un pequeiio blush
tumoral (circulo punteado) en fosa nasal izquierda a través de ramas
de la arteria maxilar interna.

que confirman HPC.

Discusion

Los HPCs son neoplasias vasculares infrecuentes que se ori-
ginan de los pericitos de Zimmermann, que son células que
tienen funcién baroreceptora y se encuentran en las paredes
de los capilares. A pesar de su bajo porcentaje de aparicion
en la cavidad nasal y senos paranasales, su presentacion in-
distinta en todas las edades, sin predileccion de sexo ni raza,
lo constituyen en una patologia a sospechar en la consulta
otorrinolaringolégica.

Se han propuesto como factores etioldgicos el uso de cor-
ticoides, hipertension arterial y el embarazo, sin embargo no
es un concepto ampliamente aceptado (6).

Los sintomas mas frecuentes son epistaxis recurrente,
obstruccion nasal, masa nasal, dolor que debe considerarse
como signo de infiltracion local y cefalea, también se han
reportado otros sintomas como rinorrea, escurrimiento pos-
terior, anosmia, y en casos de mayor extension sintomas por
compromiso ocular como proptosis, epifora y diplopia (8,

11). Puede presentarse dolor esquelético y/o miopatia en el
contexto de una osteomalacia oncogénica, por produccion
tumoral de factores fosfataricos con excrecion renal de los
mismos, llevando al paciente a este sindrome paraneoplasi-
co. Clinicamente se observa una masa con un tamaiio tumoral
entre 5-140 mm, media de 39 mm (4), apariencia polipoide,
unilateral, de consistencia suave o firme, coloracion grisacea
y ligeramente vascular, siendo habitual encontrar que fueron
enfocados y manejados como poliposis nasal (9). No es fre-
cuente la presencia de nddulos linféaticos en cuello.

En la actualidad no existe una estadificacion para este tu-
mor, aunque algunas escuelas usan el TNM para neoplasias
sinonasales de origen epitelial para clasificarlos (12). Tam-
bién se ha usado el sistema Kadish de estesioneuroblastomas
en estos tumores, pero es dificil determinar el método mas
adecuado a usar (8).

Los sitios mas comunes de localizacion son el seno et-
moidal seguido por la cavidad nasal (4), el seno esfenoidal,
cornete medio e inferior, septum nasal, seno maxilar, meato
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medio, lamina cribiforme y raramente encontrado en el seno
frontal (5). Otras localizaciones raras como la region subna-
sal también han sido reportadas (13).

En contraste con otros lugares del cuerpo, los HPCs de la
cavidad sinonasal tienen baja tasa de malignidad, pero ma-
yor tasa de recurrencia local. Raramente metastatiza, pero
se ha descrito diseminacion linfatica y hematégena entre 4
al 15% de los casos. Los sitios afectados son los ganglios
linfaticos regionales y por via hematogena el pulmon, higado
y hueso (14).

Los estudios de imagen de eleccion son TC'Y RM de SPN,
que ayudan a determinar la extension y el tamafio de la lesion,
pero no son de mayor ayuda en el diagnoéstico diferencial.
La valoracion endoscopica es de gran importancia y debido a
su origen vascular no deben tomarse biopsias preoperatorias.
Deben también estudiarse con TC del cuello y radiografia de
torax en busqueda de metastasis a distancia (15).

La TC de SPN muestra una masa de tejido blando, uni-
lateral, no calcificada, que puede desplazar estructuras
adyacentes o incluso causar erosion Osea. La naturaleza
vascular del tumor sé6lo es aparente con la administracion
del medio de contraste, captandolo dvidamente. La RM nos
permite diferenciar las zonas comprometidas por lesion del
fluido inflamatorio y valorar la extension a 6rbita y craneo;
en T1 aparece como una masa sélida isointensa con una
fuerte captacion del contraste, y en T2 es isointensa o hipoin-
tensa, en contraste con el tejido inflamatorio que mostrara
una sefial hiperintensa (16).

El rol de la angiografia de rutina en el manejo no esta cla-
ro, sin embargo es usada para la planeacidon preoperatoria y
la embolizacion, reduciendo significativamente el sangrado
intraquiragico (12, 17). Algunos grupos basan la decision de
realizarla segtin los resultados de la RM, los casos con vasos
nutricios claramente visibles desde la arteria maxilar fueron
seleccionados para la angiografia preoperatoria y emboliza-
cion 24 horas antes del procedimiento (12).

El diagnédstico diferencial incluye otras lesiones como
granuloma pidgeno, leiomioma, angiofibroma, histiocitoma
fibroso maligno y sarcoma sinovial (18) (19).

El diagnoéstico definitivo se basa en la histopatologia,
aunque no existe una clasificacion aceptada, varios autores
han hablado de diferentes grados como benigno, limitrofe,
bajo grado de malignidad y maligno, otros los categorizan
unicamente como bajo o alto grado. De cualquier manera en
vista del potencial crecimiento agresivo y metastasis a dis-
tancia, el HPC nasosinusal debe ser evaluado como un tumor
con potencial maligno en lugar de un tumor benigno (4).

Los hemangiopericitomas originados en los tejidos blan-
dos tienen caracteristicas histologicas diferentes, a los del
tracto nasosinusal (5). Histologicamente, las células estan
dispuestas en forma de huso o espina con citoplasma in-
distinto y nticleos grandes, con poca diferencia de tamafio,
distribuido alrededor de los canales vasculares, con poco
polimorfismo en las células tumorales y no hay focos de
necrosis. En contraste, la imagen histolégica de un heman-
giopericitoma originario de tejido blando muestra células

cortas en forma de huso en matrices densas e irregulares, y
el espacio existente entre la vasculatura a menudo tiene una
configuracion de cuerno de ciervo (20).

El estudio inmunohistoquimico es positivo para vimenti-
na 'y CD34, pero no permite su diferenciacion histoldgica de
otras neoplasias fibrosas solitarias; la actina, S-100 y factor
XlIa se pueden encontrar en algunos casos de hemangio-
pericitoma, al igual que el antigeno de histocompatibilidad
HLA-DR. Los vasos del hemangiopericitoma nasosinusal
muestran parcialmente una tinciéon positiva para D2-40 (de-
nominado anticuerpo podoplanin). En caso de positividad
para D2-40, una discriminacion clara entre hemangiope-
ricitoma nasosinusal y otras entidades es posible, ya que,
podoplanin no se expresa en ningun tumor fibroso solitario,
salvo hemangiopericitoma (21).

Entre los factores prondsticos negativos, relacionados
con riesgo de malignidad, estan el tamafio tumoral mayor de
6.5cm, la necrosis, la atipia nuclear y el alto grado histologi-
co con tasa de mitosis mayor de 4 por campo (4).

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirtrgica con
bordes libres de lesion, inicialmente se realizaban abordaje
de Cadwell-Luc, rinotomia lateral, o abordajes transfaciales.
Actualmente la reseccion endoscopica con margenes libres
se ha seleccionado como el método de reseccion menos in-
vasivo y con buenos resultados postquirtrgicos (18, 22).

La embolizacion prequirurgica disminuye el riesgo de san-
grado intraoperatorio y disminuye el tamafio del tumor. Sin
embargo no esta clara su indicacion y no hay estudios compa-
rativos especificos para esta entidad (8). En el estudio realizado
por Serrano et al (11), los 5 pacientes fueron llevados a embo-
lizacion preoperatoria, mientras Bignami et al (12) practicaron
embolizacion solo en aquellos pacientes que parecen tener va-
sos nutricios claramente visibles desde la arteria maxilar.

Los pacientes con extension intraorbitaria, intracraneal,
fosa pterigopalatina, o tumores altamente vascularizados se
recomienda sean manejados con abordajes abiertos (19). Sin
embargo actualmente estos casos también pueden abordarse
endoscopicamente (8), con técnica a 4 manos en acompaia-
miento con neurocirujanos y embolizacion prequirargica (3).

Para el abordaje endoscopico se recomienda antrostomia
maxilar, esfenoetmoidectomia completa, sinusotomia frontal
y si es necesario turbinectomia o septectomia para obtener
una visualizacion completa de la periferia del tumor. Los
procedimientos extendidos, como Lothrop modificado y es-
fenoidotomia extendida se llevan a cabo en pacientes con
tumores que afectan la placa cribiforme, receso esfenoetmoi-
dal o receso frontal. Se debe realizar debulking tumoral para
identificar el area de pediculo del tumor y resecar amplia-
mente el tejido circundante, idealmente con margen de Smm;
el hueso subyacente se fresa o se retira si estd involucrado.
Se realiza estudio por congelacion de los margenes de tejido
blando para asegurar ausencia de tumor residual. Para los
tumores que involucran la placa cribiforme o rodean la base
anterior del craneo, una reseccion parcial o completa de base
craneal anterior y la reconstruccion mediante injerto dérmico
acelular, esta indicada (12, 15).
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No hay diferencia en la tasa de recurrencia al comparar la
reseccion completa tanto abierta como endoscépica, o cuan-
do se comparan la reseccidon incompleta en ambos abordajes.
Ademas el momento de la recurrencia es similar en ambos
grupos (4). A pesar del riesgo de malignizacion, no se requie-
re vaciamiento cervical electivo (23).

La recidiva tumoral se reporta en rangos de 7 a 40%, en
un tiempo entre 2 meses y 12 afios, la mayoria dentro de los 5
afios del tratamiento inicial, pero con registro de casos hasta
20 afios después del manejo. La recidiva esta relacionada prin-
cipalmente con la escision primaria incompleta, que conduce a
recurrencia entre 70 a 100% de los casos (4), pero también con
polimorfismo nuclear, invasion 6sea, tumores grandes >5cmy
alto indice de proliferacion mitotica. La reintervencion quirtir-
gica es el tratamiento de eleccion (5), usando en estos casos
abordajes combinados para su manejo (12).

A pesar de que estos tumores se consideran relativamen-
te radioresistentes (14), la radioterapia en el contexto de
reseccion quirurgica incompleta, no asi como adicion a tra-
tamiento quirargico completo, ha mostrado una disminucién
en la tasa de recurrencia, sin cambios en la supervivencia (4).
También esta indicada en el manejo de las metéstasis.

Laradioterapia utilizada como modalidad primaria de tra-
tamiento tiene una alta tasa de recurrencia (>90%) y muerte
relacionada con el tumor por fracaso en el manejo. La dosis
total varia entre 50 a 70 GY, las mas altas usadas en pacien-
tes que recibiran este manejo como unica modalidad (24).
En cuanto al uso de quimioterapia no hay en la actualidad
suficientes pruebas para recomendarlo, pero puede usarse
como paliacién en pacientes con tumores inoperables o con
metastasis, y en adicion a la radioterapia buscando mejorar
la efectividad de esta. La doxorubicina sola o en combina-
cion con otros medicamentos puede lograr remision parcial o
completa del tumor. Otros agentes como metotrexate, ciclo-
fosfamida, cisplatino, ifosfamida, gemcitabina y dacarbazina
también muestran alguna actividad (25).

Los casos de muerte relacionada con el tumor son pocos
(<4%) y son debidos a hemorragia intracraneal, progresion
local de la enfermedad, coagulacion intravascular disemina-
da postoperatoria y no especificadas (4).

La tasa de sobrevida a 10 afios es del 70% (14), y para
algunos el paciente puede considerarse curado después de 10
aflos de seguimiento (18).

Conclusion

El HPC es un tumor infrecuente de la cavidad nasal y los
senos paranasales, que amerita una alta sospecha clinica
para diagnosticarse pre-quirurgicamente y no pudiendo con-
firmase sino hasta tener el estudio inmunohistoquimico. El
estudio endoscopico e imagenoldgico son esenciales para
determinar su origen vascular y evitar asi la toma de biop-
sias debido a que con alguna frecuencia se confunden con
polipos. El abordaje endoscopico permite la reseccion de
la totalidad de la lesidn, siendo este el pilar fundamental
del tratamiento. La embolizacion preoperatoria es una he-

rramienta a la mano que permite disminuir el volumen del
tumor y un mejor control del sangrado intraquirtirgico. El
seguimiento a largo plazo es imprescindible debido al alto
porcentaje de recurrencias.
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