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Abordaje endoscopico de un
glomangiopericitoma nasosinusal

Endoscopic approach to a nasosinusal
glomangiopericytoma.

Jesus Omar Ibarra Gonzalez,* Jorge Alberto Romo Magdaleno,? José Ricardo Sanchez
Santa Ana3

Resumen

ANTECEDENTES: El glomangiopericitoma es un tumor raro que se informé por primera
vez como hemangiopericitoma en 1942, descrito inicialmente por Stout y Murray; no
obstante, la Organizacién Mundial de la Salud clasificé esta enfermedad como glo-
mangiopericitoma en 2005. Puede surgir en cualquier parte del cuerpo; solo del 15
al 30% se localizan en la cabeza y el cuello. De éstos, solo el 5% se encuentran en la
cavidad nasal y los senos paranasales. El glomangiopericitoma localizado en la regién
nasal se caracteriza frecuentemente por una naturaleza benigna con baja tendencia a
la metdstasis; no obstante, el glomangiopericitoma nasosinusal tiene tasa de recurrencia
de aproximadamente el 25%.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 23 afios, tratada inicialmente por epistaxis
severa, con antecedentes de 6 meses de evolucién de obstruccién nasal créonica de
predominio en la fosa nasal izquierda, epistaxis intermitente y voz hiponasal. Se diag-
nosticé glomangiopericitoma. Se realizé6 embolizacién del tumor y 24 horas después
se realiz6 reseccion endoscépica de la tumoracién con margenes libre y apoyo de
neuronavegacion.

CONCLUSIONES: Es indispensable un detallado analisis histopatolégico e inmunohis-
toquimico para la diferenciacion e integracion del diagnéstico de esta enfermedad, asf
como apegarse a la denominacién actual de esta tumoracién segin la Organizacién
Mundial de la Salud. Se recomienda el seguimiento en todos los casos, debido a la
tendencia a la recidiva.

PALABRAS CLAVE: Hemangiopericitoma; obstruccién nasal; neoplasia; neuronave-
gacion.

Abstract

BACKGROUND: Glomangiopericytoma is a rare tumor and was first reported as heman-
giopericytoma in 1942, initially described by Stout and Murray; however, the World
Health Organization (WHO) classified this disease as glomangiopericytoma in 2005.
It can arise anywhere in the body; only 15-30% are located on the head and neck. Of
these, only 5% are found in the nasal cavity and sinuses. It is benign in nature, but with
a tendency to recurrence by 25%.

CLINICAL CASE: A 23-year-old female patient, initially treated for severe epistaxis, with
a history of 6 months of evolution with chronic nasal obstruction of predominance in
the left nasal cavity, intermittent epistaxis and hyponasal voice. It was diagnosed as
glomangiopericytoma. Embolization of the tumor was performed and 24 hours later en-
doscopic resection was done with free margins neoplasia and neuronavigation support.

CONCLUSIONS: A detailed histopathological and immunohistochemical analysis is
essential for the differentiation and integration of the diagnosis of this disease, as well
as adhering to the current name of this tumor according to the World Health Organiza-
tion. Follow-up is recommended in all cases, due to the tendency towards recurrence.

KEYWORDS: Hemangiopericytoma; Nasal obstruction; Neoplasia; Neuronavigation.
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ANTECEDENTES

El glomangiopericitoma es un tumor raro que
surge de los pericitos que rodean los capilares.
Anteriormente se le denominé hemangiope-
ricitoma de tipo nasosinusal y representa del
0.5 al 1% de todos los tumores nasosinusales.
El glomangiopericitoma se informé por prime-
ra vez como hemangiopericitoma en 1942,
descrito inicialmente por Stout y Murray;
no obstante, la Organizacién Mundial de la
Salud (OMS) clasificd esta enfermedad como
glomangiopericitoma en 2005.! Puede surgir
en cualquier parte del cuerpo; solo del 15 al
30% se localizan en la cabeza y el cuello. De
éstos, solo el 5% se encuentra en la regién
nasosinusal.?

El término hemangiopericitoma comenzé a
utilizarse para denominar a todo tumor que
mostraba histol6gicamente la estructura vascu-
lar en astas de ciervo, independiente de otras
caracteristicas de la masa, como su naturaleza
benigna o maligna. De esta forma, se cre6 un
grupo de tumores de caracteristicas heterogé-
neas y evolucién variable, todos caracterizados
por una disposicién en asta de ciervo de sus
vasos sanguineos, con lo que el término de he-
mangiopericitoma comenzé a perder identidad
clinica y patolégica.> Con el uso actual de la
inumunohistoquimica y la dltima clasificacion
de la Organizaciéon Mundial de la Salud de los
tumores de tejido blando, el término hemangio-
pericitoma se encuentra actualmente restringido
a un grupo pequefio de tumores caracterizados
por su curso clinico habitualmente benigno y
que preferentemente se localizan en el retro-
peritoneo pélvico.

El glomangiopericitoma localizado en la region
nasal se caracteriza frecuentemente por una
naturaleza benigna con baja tendencia a la
metdstasis; no obstante, el glomangiopericitoma
nasosinusal tiene tasa de recurrencia de aproxi-
madamente el 25%.?

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 23 afios de edad con
obstruccién nasal crénica de predominio en la
cavidad nasal izquierda de seis meses de evo-
lucién, acompanada de epistaxis intermitente
y voz hiponasal de tres meses de evolucion.
Fue valorada por nuestro servicio al padecer
epistaxis, de dos dias de evolucion, episodio
grave cuantificado en 300 cc descrito en la
nota de referencia con la que arrib6 al Servicio
de Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y
Cuello del Hospital Central Militar de México.
En la exploracién fisica mediante endoscopia
nasal se observé en la cavidad izquierda una
tumoracion entre el tabique y el cornete inferior
izquierdo con dimensiones que no permitian el
paso del endoscopio para realizar visualizacién
a profundidad, asi como sangrado activo. En la
cavidad nasal derecha se observé desviacion
septal contactante con el cornete inferior, sin lo-
grar visualizar estructuras posteriores. Mediante
la visualizacion endoscopica se evidencié una
tumoracién en la nasofaringe y la orofaringe,
vista desde la cavidad oral, hipervasculizada,
redondeada y lisa. Figura 1

La tomografia simple de senos paranasales en sus
cortes coronal, axial y sagital mostré ocupacion
total de la cavidad nasal izquierda, con densidad
similar a los tejidos blandos, que generaba efec-
to de masa y desviacién del tabique nasal a la
derecha, asi como engrosamiento de las paredes
de los senos maxilares y etmoidales. Figura 2

La resonancia magnética mostré una lesion de
aspecto polipoideo dependiente de la mucosa,
que ocluia y remodelaba el ostium mayor del
seno maxilar izquierdo, se extendia hacia la cavi-
dad nasal, la coana y la nasofaringe, hipointensa
en secuenciaT1 e hiperintensa en secuencia T2.
Tabique nasal moldeado en forma secundaria
con curvatura dextroconvexa a nivel del area
media II-11l de Cottle con formacién de espolén
contactante con el cornete medio derecho.
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Figura 1. Visualizacién endoscopica desde la cavidad
oral que evidencia una tumoracion hipervasculizada,
redondeada y lisa a nivel de la orofaringe. Puede obser-
varse la Gvula marcada con un asterisco, la tumoracién
marcada con una punta de flecha, el pilar amigdalino
anterior izquierdo marcado con una flecha en direccién
superior y la porcion posterior de la lengua marcada
con una flecha en sentido inferior.

Se realizé embolizacién del tumor nasal izquier-
do 24 horas previas al procedimiento quirdrgico,
con amboesferas en la region intratumoral y
coils de la arteria esfenopalatina para oclusion
extratumoral. Se realizé la oclusion completa de
la tumoracioén, sin eventualidades neurolégicas
clinicas en la valoracién posoperatoria de la
paciente.

Se realiz6 reseccién endoscépica de la neo-
formacion, con apoyo de neuronavegacion,
dejando margenes libres de lesién. Como primer
paso se realizé tumorectomia, posteriormente
identificacion del punto de insercion para re-
seccién del mismo y por Gltimo los margenes
libres de lesion.

El resultado histopatolégico e inmunohisto-
quimico reporté neoplasia mesenquimatosa,
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Figura 2. Tomografia simple de senos paranasales, en
su corte coronal y axial mostré la ocupacion total de
la cavidad nasal izquierda, con densidad similar a los
tejidos blandos, que genera efecto de masa y desviacion
del tabique nasal a la derecha, asi como engrosamiento
de las paredes de los senos maxilares y etmoidales.

https://doi.org/10.24245/a0rl.v68i4.9155



Ibarra Gonzalez JO, et al. Glomangiopericitoma nasosinusal '

subepitelial (Figura 3), con extensa vascularidad,
algunos vasos mostraban la pared hialinizada, en
algunos campos tenian aspecto de astas de ciervo
(o ramificadas); constituida por células fusiformes
y ovoides, con citoplasma eosindfilo y los bordes
indistintos; los nlcleos eran mayormente hiper-
cromaticos (Figura 4), se identificaron mitosis

Figura 3. Neoplasia mesenquimatosa subepitelial en
patrén sélido. Tincién con hematoxilina-eosina. Mi-
crofotografia a 4x.

Figura 4. Neoplasia mesenquimatosa con células
ovoides y fusiformes, con citoplasma eosindfilo, bordes
celulares indistintos y nlcleos hipercromaticos. Tincion
con hematoxilina-eosina. Microfotografia a 40x.

normales y aisladas. Las células se disponian
predominantemente en patrén sélido, perivas-
cular y arremolinado, la inmunohistoquimica
mostré expresion en forma difusa CD99 (Figura 5)
y muy focal proteina S-100 (Figura 6), por lo
que se realiz6 un panel amplio y se descarté la
posibilidad de neoplasias epiteliales y vasculares,
estesioneuroblastoma, melanoma, linfoma, me-
ningioma, sarcoma sinovial y rabdomiosarcoma.
Las caracteristicas morfoldgicas fueron sugerentes
de glomangiopericitoma; estos tumores, aunque
es poco frecuente, pueden ser negativos con
actina de musculo liso (8%) y ser positivos con
CD99 hasta en el 85% de los casos.

Figura 5. Neoplasia mesenquimatosa con células po-
sitivas para CD99. Microfotografia a 20x.
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Figura 6. Neoplasia mesenquimatosa con células
positivas, focalmente para proteina S-100. Microfo-
tografia a 40x.

La paciente permanece en seguimiento y vi-
gilancia por nuestro servicio, con adecuada
evolucion posoperatoria y sin recidiva a dos afos
posoperatorios.

DISCUSION

El glomangiopericitoma es un tumor de tejidos
blandos con diferenciacién mioide perivascular
definido por caracteristicas de glomo (mioide) y
hemangiopericitoma (pericito) dentro de la mis-
ma lesién. Se ha mencionado en la bibliografia
con diversos nombres a lo largo del tiempo,
como hemangiopericitoma nasosinusal, tumor
intranasal similar a hemangiopericitoma y tumor
glémico nasosinusal. Se informé por primera vez
como hemangiopericitoma en 1942, descrito
inicialmente por Stout y Murray." En nuestro
hospital, en los dltimos 5 afos hemos atendido
aproximadamente 8 casos con las caracteristicas
histopatolégicas mencionadas; no obstante, no
se incluyeron en este trabajo por discrepancias
en la categorizacion histopatoldgica de la en-
fermedad.

2023; 68 (4)

Es levemente mas frecuente en mujeres; no
obstante, la edad, raza y sexo no determinan el
prondstico.

La causa sigue sin ser clara.* La hipervasculari-
zacién causada por un traumatismo previo, la
hipertension, el embarazo y la administracion
prolongada de corticosteroides se consideran
factores predisponentes, aunque no hay evi-
dencia de apoyo.® Los sintomas predominantes
son la obstrucciéon nasal unilateral y epistaxis.®

El diagndstico se establece por estudio histopa-
tolégico e inmunohistoquimico. La biopsia no se
recomienda como abordaje inicial, ya que puede
provocar hemorragias abundantes. Es preferible
realizar de inicio tomografia axial computada y
resonancia magnética.’

Al revisar la bibliografia disponible, la mayor
parte corresponde a reportes de casos. Entre
éstos, el de mayor casuistica es el trabajo de
Thompson y colaboradores de 2003, en el que
los autores realizaron una revisiéon de 104 casos,
categorizados en su momento como hemangio-
pericitoma de tipo nasosinusal, recopilados entre
1970y 1995.

Los pacientes con glomangiopericitoma en su
mayoria refieren obstruccion nasal unilateral y
epistaxis. Un ndmero mas pequefio tiene sin-
tomas inespecificos, como sensaciéon de masa
en la fosa nasal afectada, dificultad respiratoria,
cefalea, congestion nasal crénica o datos clinicos
compatibles con sinusitis.

Respecto a los estudios de imagen, en la tomo-
grafia computada se describe como una masa
polipoidea que ocupa la cavidad nasal, que se
acompana de erosion 6sea y esclerosis. Asimis-
mo, se ha descrito como una masa destructiva
de la cavidad nasal y los senos paranasales, sin
afectar la lamina cribosa. Con frecuencia pueden
observarse signos de sinusitis inespecifica. A la
resonancia magnética nuclear puede observarse

https://doi.org/10.24245/a0rl.v68i4.9155
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un tumor sélido, lobulado, de Iimites claros, que
se ve isointenso en T1 e hiperintenso en T2 y en
T1 con gadolinio.”

En cuanto al estudio histolégico del gloman-
giopericitoma, la OMS establece lo siguiente:
al estudio macroscopico por lo general corres-
ponde a un tumor polipoideo, de color rojizo o
grisaceo, de consistencia blanda, friable y habi-
tualmente muy sangrante. A la microscopia se
observa un tumor celular subepitelial bien de-
limitado, pero que carece de cépsula, siendo el
tejido circundante de caracteristicas normales.
Sus células se disponen de forma que quedan
muy juntas entre si, formando fasciculos cortos
y algunas veces se disponen en forma vertical o
en empalizada. Estas formaciones celulares se
encuentran intercaladas con multiples canales
vasculares en forma de capilares o ramificados
como asta de ciervo. Se caracterizan por una
prominente hialinizacién perivascular. Las
células neoplasicas que componen este tumor
son uniformes, de forma elongada u ovaladas,
con nucleos fusiformes y un citoplasma ligera-
mente eosinéfilo. Muestran leve pleomorfismo
nuclear y ocasionalmente pueden observarse
figuras mitéticas, pero no se observa necrosis.
Ademas, puede haber extravasacion de eritro-
citos, mastocitos y eosindfilos. Algunas veces
es posible encontrar células tumorales gigantes,
areas de fibrosis o degeneracion mixoidea. En
el estudio inmunohistoquimico se evidencia
reactividad difusa para actina, factor XIlIA y
vimentina, mientras los marcadores CD34, Bcl-
2, FVIII-R Ag, CD99 y CD117 son generalmente
negativos.**¢8

El consenso para el tratamiento es la reseccion
quirdrgica completa, con mdrgenes libres de
lesion. En algunos casos la recidiva del pade-
cimiento puede deberse mas a la existencia

de tumor residual que a la recidiva del tumor
propiamente dicho.

El abordaje quirdrgico puede ser asistido por
neuronavegacién para disminuir el riesgo de
complicaciones posoperatorias. En el pasado, la
(nica estrategia para lograr margenes libres era
la cirugia abierta, como reseccién craneofacial,
rinotomia lateral o degloving del tercio medio
facial. Los datos actuales muestran equivalentes
resultados con la cirugia abierta y endoscépica y
menos morbilidad con el método endoscépico;
por tanto, la escision endoscopica debe consi-
derarse primero.®

De ser posible, siempre que pueda realizarse
es recomendable la embolizacion previa a la
cirugia, ya que la embolizacién preoperatoria
ayuda a evitar la hemorragia intraoperatoria y
afecta positivamente el tamafio del tumor vy el
area de reseccion.?

La quimioterapia y radioterapia no se sugieren
como tratamiento primario.'°

El seguimiento a largo plazo es necesario en
todos los pacientes incluso después de una
reseccion radical porque la recurrencia o las
metastasis pueden retrasarse muchos afios."

CONCLUSIONES

El glomangiopericitoma tiende a comportarse
de manera benigna. El tratamiento quirdrgico
suele ser suficiente y en raras ocasiones amerita
tratamiento coadyuvante. Es indispensable un
detallado andlisis histopatolégico e inmunohis-
toquimico para la diferenciacion e integracion
del diagnéstico, asi como apegarse a la deno-
minacion actual de esta tumoracién, segin la
Organizacién Mundial de la Salud. Se recomien-
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da el seguimiento en todos los casos debido a la
tendencia a la recidiva.
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