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Glomangiopericitoma: Reporte de un caso

Glomangiopericytoma: a case report

Pablo Cantillano P', Carlos Aravena C?, Alfredo Naser G2, Rodolfo Nazar S2.

RESUMEN

El glomangiopericitoma es un tumor nasosinusal extremadamente raro, mas fre-
cuente en pacientes de edad avanzada y en mujeres. Si bien su etiopatogenia es desco-
nocida, se reconocen ciertos factores predisponentes tales como hipertension arterial,
embarazo, trauma y uso de corticoides. Para su diagndstico, resulta necesario recurrir
tanto a estudio por imdgenes como a la histologia y técnicas de inmunohistoquimica.
Microscépicamente se caracteriza por un prominente crecimiento perivascular de cé-
lulas uniformes ovales o fusiformes, dispuestas en fasciculos cortos intercalados con
capilares de didmetros variables ramificados en “asta de ciervo” y presenta inmuno-
rreactividad positiva para actina, factor XIlI-A y vimentina principalmente. Clinicamente
este tumor presenta un comportamiento generalmente benigno, pero con una elevada
tasa de recurrencia. Presentamos el caso de una mujer de 71 afios, con antecedentes
de hipertension arterial, que acudié a nuestro centro por rinorrea purulenta y epistaxis
unilateral derecha de 5 afios de evolucion. Al examen se observa masa polipoidea en
fosa nasal derecha con abundante vascularizacion, sin otros hallazgos al examen fisico.
La lesion es resecada en su totalidad mediante cirugia endoscopica. El estudio histo-
Iégico e inmunohistoquimico son compatibles con glomangiopericitoma. La paciente
evoluciona con remision de su sintomatologia y a los dos meses desde la reseccion no
ha presentado evidencias de recurrencia.

Palabras clave: Glomangiopericitoma, hemangiopericitoma nasosinusal, tumor pe-
ricitico intranasal, tumor glémico nasosinusal.

ABSTRACT

Glomangiopericytoma is an extremely rare sinonasal tumor, more common among
elderly and women. Although its etiology and pathogeny are unknown, there are certain
predisposing factors, such as arterial hypertension, pregnancy, trauma and corticoste-
roids. To diagnose this tumor, it is necessary imaging, histopathologic and inmunohis-
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tochemical studies. At the microscopic study, it is characterized by a prominent perivas-
cular growth of oval-shaped or fusiform cells, arranged in short fascicles separated by
capillary vessels of variable diameters, with staghorn-like ramifications, and immuno-
histochemistry positive mainly for actin, XIII-A factor and vimentin. Clinically, this tumor
has a generally benign behavior, but with high recurrence percentage. We present the
case of a 71 years old woman, with history of hypertension, who present in our center
with a 5 years history of purulent rhinorrhea and right unilateral epistaxis, at the physical
exam there is a polypoid mass in the right nasal fossa with rich vascularization, with no
other findings. This tumor was resected entirely with endoscopic surgery. Histology
and immunohistochemistry were compatible witch gomangiopericytoma. The patient
evolve with remission of her symptoms and with no signs of recurrence at two-month

follow-up.

Key words: Glomangiopericytoma, sinonasal hemangiopericytoma, sinonasal tu-

mor, sinonasal glomus tumor.

INTRODUCCION

El glomangiopericitoma (GPC) corresponde a
un tipo de tumor de comportamiento benigno de
localizacion nasosinusal, previamente conocido
como hemangiopericitoma (HPC). La primera
descripcion de HPC data del afio 1942 y fue realizada
por Stout y Murray' quienes describieron un tumor
constituido por células dispuestas alrededor de
vasos sanguineos con una estructura compleja
caracteristica, denominada “en asta de ciervo”.
Posterior a dicha descripcion, el término HPC
comenz0 a utilizarse para denominar a todo tumor
que presentaba histol6gicamente dicha estructura
vascular, independiente de otras caracteristicas de
la masa, tal como su naturaleza benigna o maligna.
De esta forma, se cred un grupo de tumores de
caracteristicas heterogéneas y evolucion variable,
todos caracterizados por una disposicion “en asta
de ciervo” de sus vasos sanguineos, con lo que
el término de HPC comenz6 a perder identidad
clinica y patologica®. Con el advenimiento de la
inmunohistologia, se logro dilucidar la histogénesis
de un gran nimero de tumores agrupados dentro
de esta categoria y actualmente el patrdn vascular
caracteristico de los HPC se considera inespecifico
para cada uno de los tumores agrupados bajo este
nombre®.

Con la reciente clasificacion de la OMS para
tumores de partes blandas que data del afio 2005¢,
el término HPC se encuentra actualmente restringi-
do a un grupo pequefio de tumores caracterizados

302

por su curso clinico habitualmente benigno y que
preferentemente se localizan en el retroperitoneo
pélvico. Sumado a esto, se ha agregado la nueva
denominacion de miopericitoma que abarca un
grupo de lesiones con diferenciacion mioide y
crecimiento celular circunferencial en relacion a
SUS vasos sanguineos, caracteristicas previamente
descritas por Granter y cols®.

No obstante estos cambios, el HPC de tipo
nasosinusal, término acufiado por primera vez por
Compagno y Hyams en el afio 19766, constituye
una entidad clinico-patoldgica bien definida y esta-
ble desde su primera denominacion. Este término
se referia en sus descripciones originales a un
grupo de tumores especificos del tracto aéreo su-
perior, con caracteristicas microscopicas similares
alas de los HPC de otras localizaciones corporales.
Sin embargo, los mencionados autores observaron
que tales tumores presentaban un comportamiento
bioldgico benigno, en contraste a lo observado en
el resto del aln vigente y heterogéneo grupo de
los HPCs.

A la luz de esto, sumado a la dificultad para
establecer el origen tumoral en los pericitos, los
autores utilizaron el término de tumores intrana-
sales similares a hemangiopericitoma (Heman-
giopericytoma-like Intranasal Tumors en inglés)
con el que establecian la relacion y diferencia de
estos tumores y los HPCs de otras localizaciones
corporales.

En el presente articulo, exponemos un caso de
nuestro centro correspondiente a GPC.
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CASO CLiNICO

Paciente de sexo femenino de 71 afios de edad,
portadora de hipertension arterial (HTA) en
tratamiento con enalapril, sin otros antecedentes
médicos ni quirdrgicos, no refiere alergias, no fuma.

Consulta en el policlinico de otorrinolaringologia
de nuestro centro, por un cuadro de 5 afios de evo-
lucién caracterizado por rinorrea purulenta unilateral
derecha, ocasionalmente hemorrdgica. Al interroga-
torio no refiere otros sintomas ni baja de peso.

Al examen fisico se observa en la rinoscopia
anterior masa polipoidea en fosa nasal derecha, de
color rojizo, lobulada, que al momento del examen
impresiona con abundante vascularizacion, sin
lesiones en fosa nasal izquierda. A la palpacion
cervical no se palpan adenopatias.

Se realizé endoscopia nasal con endoscopio de
0°en la que se observa una masa rojiza, de superfi-
cie irregular, que impresionaba originarse en pared
nasal lateral derecha, muy vascularizada (Figura 1).

Se estudié a la paciente con una tomografia
computarizada de cavidades paranasales con me-
dio de contraste, la cual evidencia una lesion de
aspecto polipoideo ocupando el meato medio e
inferior derecho, de 30 x 15 x 50 mm de didametro
transverso, craneocaudal y longitudinal respec-
tivamente. Sin evidencias de alteraciones 6seas
(Figuras 2, A, B, C).

Figura 1. Lesion rojiza de superficie irregular en fosa nasal
derecha.

Figura 2. TC de cavidades paranasales con medio de contraste (ventana 0sea y de partes blandas) en la que se observa lesion
polipoidea en fosa nasal derecha, sin evidencia de compromiso dseo.
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Con estos antecedentes, se plantea el diagnos-
tico de tumor nasal en estudio con sospecha de
papiloma invertido, por lo que se programa para
reseccion endoscopica.

Durante la cirugia se constata una lesion muy
vascularizada, objetivandose su sitio de insercion
en el septum a nivel del cornete medio. Se extrae
la totalidad del tumor asociado a mucosa septal
sana perilesional. Se electrocoagula el sitio de
insercion usando aspirador-coagulador. La cirugia
se completa sin incidentes y se envia el tumor para
estudio histopatologico.

A la macroscopia se observan miltiples frag-
mentos tisulares irregulares color rosado-violaceo

que en conjunto miden 5,5 x 5 x 1 ¢cm, de consis-
tencia blanda. En el examen microscépico de la
pieza se observa desarrollo de neoplasia perivascu-
lar constituida por células dispuestas en sabanas y
nidos, de ndcleos de tamafios similares, cromatina
fina, nucléolo poco prominente, sin mitosis ni ne-
crosis. Se observan ademds vasos sanguineos de
distintos calibres, algunos de ellos con paredes
engrosadas y hialinas y otros de tipo sinuosos. La
mucosa adyacente se encuentra revestida por epi-
telio cilindrico, normotipico (Figuras 3, A, B).

Se realiz6 ademas inmunohistoquimica de la
muestra (Figura 4, A, B, C, D), con tincion para
Bcl-2, CD31 y CD34 negativas y tincion para

Figura 3. Estudio histoldgico de la lesion. A: Proliferacion hialina subepitelial o zona de Grenz (flecha). Se observan ademas
ndcleos de tamafio uniforme, ordenados y mltiples capilares ramificados. B: Capilares con hializacion pericapilar (flechas). No

se observan mitosis ni areas de necrosis.

Figura 4. Estudio inmunohistoquimico del tumor para distintos marcadores. A: Bcl-2 negativo. B: marcador CD31 negativo. C:
tincion negativa para CD34. D: tincion para actina de masculo liso positiva.
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actina de mdusculo liso positiva en las células
neoplasicas.

El estudio histoldgico e inmunohistoquimico
realiza el diagnostico de tumor de fosa nasal de-
recha compatible con GPC nasal, con un recuento
mitdtico 0 en 10 campos de mayor aumento, nega-
tivo para necrosis y pleomorfismo.

La paciente evoluciond favorablemente a los
2 meses posterior a la cirugia, con remision de
la sintomatologia y con fosa nasal permeable al
examen fisico, sin signos de complicaciones ni de
recidiva del tumor, por lo que solamente se indica
realizar lavados en cavidad nasal con Sterimar®y
continuar en controles periddicos por la naturaleza
eventualmente recidivante de esta lesion.

DISCUSION

El GPC es un tumor de tejidos blandos con
diferenciacion mioide perivascular definido por
caracteristicas de glomo (mioide) y heman-
giopericitoma (pericito) dentro de la misma
lesion’.

Este tumor ha sido mencionado en la literatura
bajo diversos nombres a lo largo del tiempo, ta-
les como hemangiopericitoma nasosinusal, tumor
intranasal similar a hemangiopericitoma y tumor
glémico nasosinusal. Sin embargo, su denomi-
nacion correcta es glomangiopericitoma, segun la
denominacion de la OMS del afio 2005*.

Es un tumor extremadamente raro, dando
cuenta de menos del 0,5% de las neoplasias
primarias nasosinusales. La edad promedio de
presentacion es alrededor de los 70 afios, con un
rango amplio desde los 5 afios hasta los 90 afios.
Es levemente mds frecuente en el sexo femenino
(1,2 veces mas frecuente que en hombres). La
edad de presentacion y el sexo del paciente no
determinan prondstico’.

Su causa es desconocida, aunque Se reco-
nocen factores predisponentes como trauma,
hipertension arterial, embarazo y uso de cortico-
esteroides®.

Al revisar la literatura disponible, encontra-
mos un total de 17 publicaciones, la mayor parte
correspondiente a reportes de casos. Entre éstos,
el de mayor casuistica es el trabajo de Thompson
y cols. del afio 2003, donde este autor realiza una

revision de 104 casos de hemangiopericitoma de
tipo nasosinusal recopilados en el periodo com-
prendido entre 1970 y 1995°.

Los pacientes con GPC en su mayoria refieren
obstruccion nasal unilateral y epistaxis. Un nimero
mas pequefio se presenta con sintomas inespecifi-
cos tales como sensacion de masa en la fosa nasal
afectada, dificultad respiratoria, cefalea, conges-
tién nasal de larga data o con clinica compatible
con sinusitis®.

Generalmente este tumor compromete a la
cavidad nasal en forma aislada, pero en ocasiones
los senos maxilar y etmoidal pueden también estar
afectados, de forma concomitante al compromiso
nasal. En su gran mayoria se presenta de forma
unilateral, siendo infrecuentes los casos en que
éste es bilateral”. Al revisar la literatura existe un
caso publicado donde el paciente en cuestion se
presentd con compromiso orbitario™ y otro caso
donde hubo compromiso de la fosa pterigomaxi-
lar'.

En cuanto a la imagenologia, se describe como
una masa polipoidea ocupando la cavidad nasal,
que se acompafia de erosion 6sea y esclerosis en
la tomografia computarizada (TC). Asimismo, se ha
descrito como una masa destructiva de la cavidad
nasal y los senos paranasales, sin afectar la lami-
na cribosa. Se pueden observar frecuentemente
signos de sinusitis inespecifica®. A la resonancia
nuclear magnética (RNM) se puede observar un
tumor sélido, lobulado, de limites claros, el cual se
ve isointensa en T1 e hiperintensa en T2 y en T1
con gadolinio™.

Ademas de estudiar esta lesion mediante TC
y/o RNM, algunos estudios'" han utilizado la to-
mografia computarizada por emision de positrones
(PET-CT), pero sus resultados son contradictorios
y poco concluyentes.

En cuanto al estudio histoldgico del GPC, la
OMS establece lo siguiente: al estudio macros-
copico por lo general corresponde a un tumor
polipoideo que mide en promedio 3 cm, de color
rojizo o grisaceo, de consistencia blanda, friable y
habitualmente muy sangrante. A la microscopia se
observa un tumor celular subepitelial bien delimita-
do, pero que carece de capsula, siendo el tejido cir-
cundante de caracteristicas normales. Sus células
se disponen de forma que quedan muy juntas entre
si, formando fasciculos cortos y algunas veces se
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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 hialinizacion pe-
rivascular. Las células neopldsicas que componen
este tumor son uniformes, de forma elongada u
ovaladas, con ndcleos fusiformes y un citoplasma
ligeramente eosindfilo. Presentan leve pleomorfis-
mo nuclear y ocasionalmente se pueden observar
figuras mitéticas, pero no se observa necrosis.
Ademds, se puede observar extravasacion de eri-
trocitos, mastocitos y eosinofilos. Algunas veces es
posible encontrar células tumorales gigantes, dreas
de fibrosis 0 degeneracion mixoidea. En el estudio
inmunohistoquimico se evidencia reactividad difusa
para actina, factor XIIIA y vimentina, mientras los
marcadores CD34, Bcl-2, FVIII-R Ag, CD99y CD117
son generalmente negativos*’. En la Tabla 1 se ex-
pone un resumen del patrén inmunohistolégico que
presenta el GPC para distintos marcadores.

El diagnéstico diferencial de esta lesion incluye
al hemangioma lobular capilar, el tumor fibroso
solitario, leiomioma y el angiofibroma'.

En cuanto a su tratamiento, existe consenso que
éste debe consistir de la extraccion completa del tumor.

En la mayoria de los trabajos revisados el tratamiento
fue la reseccion por via endoscopica, excepto en aque-
llos casos donde el tumor era de un mayor tamafo o
inaccesible para el endoscopio. En esos (iltimos casos,
se optd por cirugia abierta via Cadwell-Luc™.

La OMS clasifica al GPC del punto de vista
oncoldgico como un tumor intermedio de baja tasa
de malignidad*, con comportamiento generalmen-
te benigno, de buen prondstico y excelente tasa
de sobrevida al lograr la escision completa de la
lesién. Se ha descrito una tasa de recurrencia de
hasta 16,8%, que podria atribuirse a una escision
inicial incompleta de la lesion, correspondiente
entonces a una enfermedad residual mds que una
recidiva propiamente tal°.

CONCLUSION

El glomangiopericitoma es un tumor nasosinusal poco
comdn, de comportamientoindolente, que corresponde
al tnico tumor nasosinusal de adultos mayores que
posee fenotipo perivascular mioide, que se diferencia
del hemangiopericitoma tradicional de los tejidos
blandos en cuanto a su localizacién, comportamiento
bioldgico y morfologia. Sus caracteristicas histologicas

Tabla 1. Reactividad y patrén inmunohistolégico observados en el glomangiopericitoma,
para distintos marcadores

Anticuerpo Reactividad Patrén de tincion Comentario

Vimentina + Citoplasmatico 100% de las células tumorales
Actina-sm + Citoplasmatico En la mayoria de las células tumorales
Actina-HF-35 + Citoplasmatico En la mayoria de las células tumorales
FXIIA + Citoplasmatico Inmunorreactividad granular focal
Laminina + Matriz estromal Adyacente a células neoplasicas
CD34 + Citoplasmatico <5% de los casos

§100 + Nuclear y citoplasmatico <3% de los casos

(D68 + Citoplasmatico <2% de los casos

GFAP + Citoplasmatico <1% de los casos

Bcl-2 + Nuclear <1% de los casos

CD117 + Citoplasmatico Sélo en mastocito

Ki-67 + Nuclear Generalmente <5% de los nicleos
CD31 - No aplica No aplica

FVIII-R Ag - No aplica No aplica

Desmina No aplica No aplica

CK-PAN - No aplica No aplica

EMA - No aplica No aplica

NSE - No aplica No aplica

Adaptado de Diagnéstico en Patologia de Cabeza y Cuello, Lester D.R Thompson, Editorial Marban, 2013, Capitulo: glomangiopericitoma,

pags.: 90-93. Simbologia: positivo (+), negativo (-).
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incluyen una banda de proliferacion celular subepitelial
difusa de células fusiformes y una caracteristica red
vascular compuesta por capilares de diametro variable,
algunos de los cuales puede exhibir hialinizacion
perivascular. Esta lesion puede ser confundida con
otros tumores, como el hemangioma lobular capilar, el
tumor fibroso solitario, el leiomioma nasosinusal y el
angiofibroma nasosinusal.

Es de gran importancia recordar que el gloman-
giopericitoma tiende a comportarse de forma benigna,
requiriendo la gran mayoria de las veces solamente
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