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Glomangiopericitoma nasosinusal

Nasosinusal glomangiopericytoma.

José Alejandro Plata-Sanchez

Resumen

ANTECEDENTES: El glomangiopericitoma es una neoplasia mesenquimal derivada de
los pericitos de Zimmerman descrita por Stout y Murray en 1942. La manifestacion
mds frecuente es en los miembros pélvicos seguidos por la cavidad abdominal y el
retroperitoneo. Se considera sarcoma de bajo grado, de crecimiento lento, con fre-
cuencia de malignidad del 15 al 20%. La manifestacion en la cabeza y el cuello es
del 15 al 30% y de éstos solo el 5% se localiza a nivel nasosinusal. Afecta a pacientes
de edad media, a uno y otro sexo por igual. La supervivencia calculada es del 80%
a 5 anos. Su causa se desconoce. En términos clinicos, se manifiesta como una masa
pélida, no dolorosa, de crecimiento lento que conlleva obstruccion nasal unilateral,
rinorrea hialina y ocasionalmente epistaxis. Su diagnéstico se establece por estudio
histopatolégico e inmunohistoquimico. Los diagndsticos diferenciales incluyen tu-
mor fibroso solitario, leiomioma, leiomiosarcoma, angiofibroma, sarcoma sinovial,
schwannoma maligno, etc. El tratamiento de eleccién es la escision quirdrgica con
margenes libres de lesién.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 63 afios de edad con tumor en la fosa nasal
derecha de larga data, con diagnéstico inicial por biopsia e inmunohistoquimica de
sarcoma de Ewing que posterior al tratamiento quirdrgico se diagnostic6 como glo-
mangiopericitoma nasosinusal.

CONCLUSIONES: El glomangiopericitoma es un tumor infrecuente de origen mesenqui-
mal y extremadamente raro a nivel nasosinusal, de crecimiento lento y manifestaciones
clinicas inespecificas que hacen dificil su sospecha.

PALABRAS CLAVE: Hemangiopericitoma; senos paranasales; pericitos.

Abstract

BACKGROUND: Glomangiopericytoma is a mesenchymal neoplasm derived from
the Zimmerman pericytes described by Stout and Murray in 1942. The most frequent
presentation is in the pelvic limbs followed by the abdominal cavity and the retro-
peritoneum. It is considered a low-grade, slow-growing sarcoma, with a malignancy
frequency of 15-20%. The presentation in the head and neck is 15-30% and of these,
only 5% is located at the sinonasal level. It occurs in middle-aged patients, affecting
both sexes equally. The calculated survival is 80% at 5 years. Its etiology is unknown.
Clinically, it presents as a pale, painless, slow-growing mass that leads to unilateral
nasal obstruction, hyaline rhinorrhea, and occasionally epistaxis. Its diagnosis is
made by histopathological and immunohistochemical study. Differential diagnoses
include solitary fibrous tumor, leiomyoma, leiomyosarcoma, angiofibroma, synovial
sarcoma, malignant schwannoma, etc. The treatment of choice is surgical excision
with lesion-free margins.

CLINICAL CASE: A 63-year-old female patient with a long-standing tumor in the right
nostril, with an initial diagnosis by biopsy and immunohistochemistry of Ewing’s sarcoma
that after surgical management was diagnosed as nasosinusal glomangiopericytoma.

CONCLUSIONS: Glomangiopericytoma is an infrequent tumor of mesenchymal origin
and extremely rare at the nasosinusal level, with slow growth and nonspecific clinical
manifestations that make its suspicion difficult.
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ANTECEDENTES

El glomangiopericitoma (antes llamado heman-
giopericitoma) es una neoplasia mesenquimal
dispuesta en grupos de células redondeadas o fu-
siformes derivada de los pericitos de Zimmerman
y fue descrita por primera vez por Stout y Murray
en 1942." La manifestacion mds frecuente es en
los miembros pélvicos seguidos por la cavidad
abdominal y el retroperitoneo.?* Actualmente se
considera sarcoma de bajo grado, de crecimiento
lento, con frecuencia de malignidad del 15 al
20%, que la mayor parte de las veces afecta a
pacientes de edad media (aproximadamente el
90% son mayores de 20 anos de edad), afectan-
do por igual a uno y otro sexo; se manifiesta en
la cabeza y el cuello en un 15-30%,* de éstos,
aproximadamente el 5% se localiza a nivel
nasosinusal® y tiene supervivencia calculada del
80% a 5 anos.® Su causa se desconoce, aunque
se cree que la hipertensién arterial sistémica,
el traumatismo y la administraciéon crénica de
esteroides son factores predisponentes de estos
tumores.”®

En términos clinicos, se manifiesta como una
masa palida, no dolorosa, de crecimiento lento
que conlleva obstruccién nasal unilateral, rino-
rrea hialina y ocasionalmente epistaxis. Se han
reportado localizaciones en las celdillas etmoi-
dales, el seno maxilar, el meato medio, el seno
esfenoidal, el tabique, la ldmina cribosa, entre
otros. Su diagnoéstico se establece por estudio
histopatolégico e inmunohistoquimico. Los
diagnésticos diferenciales incluyen tumor fibroso
solitario, leiomioma, leiomiosarcoma, angiofi-
broma, sarcoma sinovial, schwannoma maligno,
etc. El tratamiento de eleccion es la escision
quirdrgica con margenes libres de lesién."
La radio y quimioterapia son controvertidas, se
prescriben en caso de reseccién incompleta de
tumor, recidiva y metastasis.'"'2

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 63 afos de edad, quien fue
derivada al servicio de Otorrinolaringologia de
la UMAE Hospital General del Centro Médico
Nacional La Raza, con hipertension arterial sis-
témica, diabetes mellitus tipo 2 y aortoesclerosis
en tratamiento; la paciente refirié que inici6
su padecimiento tres anos antes del ingreso a
nuestro servicio con obstruccién nasal derecha
lentamente progresiva hasta hacerse permanente
asociada con rinorrea hialina ipsilateral, de
caracter intermitente ademas de descarga retro-
nasal. En el dltimo afio se agregd cefalea global
episédica, hiposmia, plenitud facial derecha,
episodios esporadicos de aumento de volumen
en la region malar y apdfisis ascendente del
maxilar derecho sin cambios tréficos de la piel,
epistaxis anterior derecha recurrente de alivio
espontaneo.

Al examen fisico se observé en la fosa nasal
derecha una tumoracién en el drea I, lll y IV de
Cottle con obstruccion de un 60% de la luz, de
superficie lisa, redondeada, bien delimitada, color
violdceo, con efecto de masa que desplazaba el
tabique a la izquierda. La tomografia computada
evidencié una imagen isodensa al misculo que
ocupaba las areas Il, 11, IV yV de Cottle de la fosa
nasal derecha, con patrén expansivo, sin lisis o
remodelacion ésea que mostraba gran realce al
medio de contraste endovenoso (Figura 1). La
resonancia magnética nuclear mostré neoforma-
cién con captaciéon moderada en las imagenes
ponderadas en T1 con gadolinio sin extensién
craneal, por lo que se decidi6 realizar biopsia
en quir6fano mediante cirugia endoscépica
(Figura 2). El resultado histopatolégico e inmuno-
histoquimico reporté CD99 positivo por lo que el
informe del servicio de Patologia fue sarcoma de
Ewing (Figura 3). Se realizé maxilectomia medial
mas etmoidectomia anterior y posterior derecha

241



242

Anales de Otorrinolaringologia Mexicana

Figura 1. Tomograffa computada, corte axial (A), corte
coronal (B).

via desguante medio-facial con reporte final de
la pieza patolégica: hemangiopericitoma nasosi-
nusal derecho. Actualmente la paciente esta en
seguimiento sin evidencia de recidiva tumoral.

DISCUSION

El glomangiopericitoma fue descrito por primera
vez en 1942 por Stout y Murray como un tumor
de origen vascular derivado de los pericitos
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Figura 2. Resonancia magnética, secuencia ponderada
T1 con gadolinio.

de Zimmerman. Posteriormente fue denomi-
nado como glomangiopericitoma por la OMS
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Figura 3. Pieza patoldgica.

(2005) y se describe como una neoformacién
mesenquimal con células mioides dispuestas
de manera perivascular dentro de la lesién por
lo que actualmente se considera un sarcoma de
baja tasa de malignidad.’ Se considera un tumor
de manifestacion rara, representa solo el 5% a
nivel nasosinusal cuando se origina en la regién
de la cabeza y el cuello; no tiene predileccién
por sexo.™ Aproximadamente el 90% ocurre
en pacientes mayores de 20 afios de edad con
promedio de 55 afos,'” tiene un curso benigno
principalmente en la poblacion pediétrica.

El curso clinico consta principalmente de obs-
truccion nasal unilateral y epistaxis; sin embargo,
segln la localizacion pueden manifestarse dis-
tintos sintomas de manera inespecifica, como

£

rinorrea hialina, plenitud facial, proptosis,
hiposmia, descarga retronasal y alteraciones
visuales, entre otros. En este caso la paciente
manifesté un cuadro clinico habitual para esta
enfermedad con obstruccion nasal unilateral de
larga data y otros sintomas inespecificos dados
por el patron expansivo lento. La localizacién
mas reportada a nivel nasosinusal es la cavidad
nasal, con menos frecuencia se ha observado
afectacion de las celdillas etmoidales, el seno
maxilar y extensién orbitaria.

El diagndstico presuntivo se establece con la
sospecha clinica e imagenes diagndsticas, como
tomografia computada y resonancia magnética
que evidencian lesion de tejidos blandos de ca-
racteristicas expansivas con captacién variable
al medio de contraste. El diagndstico definitivo
se establece con el estudio histopatolégico en el
que se observa un tumor con celularidad sube-
pitelial uniforme de disposicién junta que forma
fasciculos cortos, ocasionalmente en empalizada,
sin capsula. La inmunohistoquimica muestra re-
actividad a la vimentina, actina-sm, actina-HF-35
y factor XIIIA. El CD34, CD99, CD117, Bcl-2
generalmente son negativos.'®'718 Al confirmar el
diagnéstico debe realizarse imagenes diagndsticas
de cuello y térax para descartar metastasis.

El tratamiento de eleccion consiste en la esci-
sién quirtrgica con margenes libres. El abordaje
quirdrgico depende del tamafio y extensién del
tumor; se prefiere la via endoscépica sobre la
abierta (desguante medio-facial, rinotomia lateral,
Caldwell-Luc, etc.) por ser un abordaje mas con-
servador.®'° La radio y quimioterapia constituyen
un tratamiento controvertido, no se recomiendan
como terapia primaria y se reservan en el caso de
reseccién incompleta del tumor, recidiva y metas-
tasis. La radioquimioterapia se recomienda en caso
de tumores inoperables de manera paliativa.'"'2

La tasa de recurrencia se estima entre el 16 y
el 40%, ocurre por lo general después de tres
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afos de la reseccion. Se cree que la recurrencia
sobreviene principalmente por persistencia de
tejido tumoral por lo que debe considerarse mas
bien enfermedad residual.'*2°

CONCLUSIONES

El glomangiopericitoma es un infrecuente tumor
de origen mesenquimal y extremadamente raro
a nivel nasosinusal, de lento crecimiento y ma-
nifestaciones clinicas inespecificas que hacen
dificil su sospecha. Su diagnéstico definitivo
se establece a través del estudio histolégico
y principalmente inmunohistoquimico para
distinguirlo del tumor fibroso solitario que es
similar en el aspecto microscépico. El tratamien-
to indicado es la reseccion quirdrgica completa
con margenes libres de la lesién con lo que se
logra hasta el 80% de supervivencia a 5 afos.
Los tratamientos coadyuvantes como la radiote-
rapia y quimioterapia son controvertidos y no se
recomiendan como terapia primaria. Debido al
potencial maligno de estos tumores, es importan-
te el seguimiento periddico del paciente a largo
plazo y, en caso de sospecha, realizar nuevas
biopsias con el fin de diagnosticar la recidiva
tumoral y tratar oportunamente.
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