CASO CLIiNICO

Rev Chil Pediatr 75 (1); 59-63, 2004

Hemangiopericitoma nasal. Aportacion de un
nuevo caso pediatrico y revision bibliografica
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Resumen

Los hemangiopericitomas son tumores infrecuentes en la edad pediatrica y tienen baja inci-
dencia en la regién cérvico facial. El objetivo de este trabajo es presentar un caso de
hemangiopericitoma nasal en una nifia de doce afios y revisar la bibliografia. El cuadro
clinico se caracterizé por la obstruccién nasal, en lugar de epistaxis, que es lo que con mayor
frecuencia domina la sintomatologia. Se le practicé cirugia endonasal encontrandose como
resultado buen margen quirdrgico. Durante las revisiones realizadas no se ha observado
recurrencia local ni metastasis a los 16 meses posteriores a la cirugia. Se concluye que la
histologia de apariencia benigna no excluye la posibilidad de recurrencia y continia siendo
un desafio el diagndstico, tratamiento y prondstico del hemangiopericitoma.
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Haemangiopericytoma nasal

Haemangiopericytoma is an infrequent tumour in children and have a low incidence in the
cervico-facial region. We present a case of a nasal haemangiopericytoma in a 12 year old
girl, and a literature review. The child presented with nasal obstruction without epistaxis, the
most frequent symptom. She underwent endonasal surgery with a wide resection margin. 16
months later there was no local or distant recurrence. Although the histology has a benign
appearence, it does not exclude the possibilty of recurrence. The diagnosis, treatment and
prognosis of haemangiopericytoma remains a challenge.
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INTRODUCCION critas por Zimmermann en el afio 1923 y

que denomind pericitos. En 1942, Stout y

El hemangiopericitoma (HPC) es un tu- Murray fueron los primeros en describir 9
mor compuesto por una red de vasos capi- casos de tumores derivados del pericito
lares rodeados de células iguales a las des-  vascular y los diferenciaron claramente de
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otros tumores vasculares tales como el tu-
mor glémico y el hemangioblastoma'*. De-
bido a que el pericito se encuentra en todos
los capilares y vénulas del organismo este
tumor puede aparecer en cualquier parte del
cuerpo, aunque representa una pequena mi-
noria con respecto a los tumores vasculares
un 1% (Batsakis, 1979)"58,

Desde el punto de vista epidemioldgico
aparece con mayor frecuencia en el adulto,
s6lo en un 5-10% ocurre en ninos, sin predi-
leccion por sexo. La media de edad es de
45 anos®®. La localizacion mas frecuente es
a nivel de extremidades inferiores, fosa pélvica
y region retroperitoneal®’. La ubicacion en
cabeza y cuello se encuentra en un 16-25%
de los casos diagnosticados, de ellos un
5% en fosa nasal, boca y faringe y un 2,5%
en nasofaringe y senos paranasales.

Dentro de la patogenia como hipotesis
se plantea el antecedente de un trauma o el
tratamiento prolongado con corticoides o
antihipertensivos®®,

El HPC no tiene una forma patognomonica
de presentacioén, su cuadro clinico y evolu-
cion dependen de la localizacion y de las
caracteristicas histolégicas®, pudiendo ver-
se lesiones en el rango de un tumor benigno
hasta un tumor agresivo capaz de provocar
destruccién e inducir a hipoglicemia e hiper-
tension.

En el momento del diagndstico suele ha-
ber metastasis en el 10-20% de los enfer-
mos’, las que se producen por via hematica
y linfatica a pulmén, higado, hueso y ganglios
locales. La enfermedad metastasica puede
aparecer muchos afos después de la ciru-
gia, se ve en alrededor de un 20-50% en
todas las localizaciones excepto en la zona
cérvico facial (10%).

Puede observarse recurrencia en la mi-
tad de los casos®. Mc Master en 1975 clasi-
fico histolégicamente al HPC en tres cate-
gorias benigno, limite de la malignidad y
maligno®. Enzinger y Smith en 1976 plan-
tearon que el indice de mitosis, las zonas
de necrosis y de hemorragia, la localizacion
abdominal y el tamafio mayor de 6,5 centi-
metros se relacionan proporcionalmente con
el grado de agresividad’.

Macroscopicamente, se caracteriza por
ser una masa solitaria, redondeada, carecer
de una capsula verdadera. Es de color os-
curo, puede interrumpirse por areas de he-
morragia y necrosis, la consistencia puede
ser elastica, dura, friable o sdlida.
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Microscopicamente, el HPC se origina de
los pericitos vasculares de Zimmerman. La
funcion exacta de estas células se desco-
noce, pero participan en la regulacion del
flujo sanguineo?®.

Los pericitos se encuentran alrededor de
las vénulas capilares y post capilares for-
mando un espiral. Estos capilares son de
diferentes calibres. El pleomorfismo celular
y mas de 3 mitosis por 10 campos es un
signo de mal prondstico. El descenso de la
celularidad y el aumento del material mucoide
es causa frecuente para que se confunda
con un liposarcoma mixoide. Puede encon-
trarse metaplasia cartilaginosa o diferencia-
cion del focal en musculo liso.

El bajo grado de malignidad es curado
con exéresis local y el alto grado de malig-
nidad recurre y metastiza aun con tratamiento
intensivo. Otra alternativa es la radioterapia
como tratamiento paliativo de lesiones irre-
secables o en la enfermedad residual. El
uso de la quimioterapia es valido cuando
existen metastasis.

El objetivo de este trabajo es mostrar un
nuevo caso de HMP, tumor infrecuente en
la etapa pediatrica y de rara localizacion en
el piso medio facial.

Caso cLiNIco

Paciente femenina de 12 afios que con-
sulté porque en abril 2002 comenzd a notar
un aumento de volumen en la fosa nasal
izquierda y obstruccion nasal, sin referir
epistaxis ni dolor. El examen de cabeza y
cuello evidencié una masa tumoral redon-
deada de color purpura duro-elastica de aproxi-
madamente 1,5 centimetros localizada en
el area de Kisselbach izquierda (figura 1).
El resto de la exploracién fue normal. El
estudio preoperatorio estuvo dentro del limi-
te normal, planificandose su exéresis con
anestesia general por via endoscépica na-
sal (figuras 2 y 3).

En la biopsia transoperatoria se sospe-
ché un tumor vascular. En el estudio anatomo-
patoldgico se describié neoformacion vascular
compuesta por proliferacion de células con
nucleos ovalados o redondeados entre |u-
ces capilares revestidos por endotelio. Es-
tas luces eran de calibres muy variables y
a veces se dividian con formas como astas
de ciervo. En algunas zonas las células
proliferadas entre los vasos eran muy abun-
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Figura 1. Masa tumoral de 1,5 cm en el area de
Kisselbach, al examen de fosa nasal izquierda.
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Figura 3. Imagen macroscépica de la masa tumoral
extraida.

dantes y le dan aspecto sélido. Las mitosis
eran muy escasas, no habia polimorfismo,
ni necrosis, ni hemorragia, la tumoracion se
encontraba en corion debajo del epitelio
estratificado queratinizado y llegaba en al-
guna zona al borde quirurgico profundo. Esta
descripcion es compatible con hemangiope-
ricitoma (figura 4). En estos momentos la
paciente se encuentra en seguimiento, la
radiografia de térax y el estudio hepatico
son normales.

Discusion

Cuando se habla de HPC, en general se
describen dos sindromes o formas diferen-
tes, el HPC del adulto y del nifio mayor de
un ano con similar clinica y manejo tera-
péutico, y el HPC infantil, que es menos
agresivo y tiene una buena respuesta a la

Figura 2. Exéresis del tumor por via endoscopica

nasal.

Figura 4. Imagen microscopica de hamangio-pericitona.

quimioterapia. Por otra parte, las lesiones
localizadas en cabeza y cuello tienen un
comportamiento mas benigno’'°.

En el nifio el 40% ocurre durante el pri-
mer afio de vida y muchos de ellos son
congénitos’. Esta lesion en la edad infantil
es una entidad especifica, los rasgos ca-
racteristicos son el ser menos agresivo, res-
ponder mejor a la quimioterapia, observan-
dose en ocasiones maduracion hacia un tu-
mor benigno como el hemangioma después
de recibir quimioterapia o la remision espon-
tanea. Este tumor se ha comparado con otras
neoplasias infantiles como el fibrosarcoma
y la miofibromatosis que tiene un comporta-
miento diferente en el nifio y en el adulto.
Se sabe que las bases bioldgicas son dife-
rentes con respecto a los adultos pero no
estan aun aclaradas'"'2.

El HMP nasal puede tener como princi-
pales formas de presentacion la epistaxis,
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obstrucciéon nasal meses o anos previos al
diagndstico, como una otitis media secretora
o anestesia infraorbitaria. Puede comprome-
ter la fosa nasal con uno o mas senos
paranasales o extenderse a la cavidad oral
causar maloclusion, trismo, fistula oroantral
o ulceracion en el paladar. La extension al
suelo orbitario causa diplopia, protusion del
globo ocular y disminucién de la agudeza
visual. Macroscépicamente es una masa
polipoidea que puede formarse en el cornete
o en otra parte de la fosa nasal. Por la
ubicacion submucosa y crecimiento intralu-
minal puede inflamarse, ulcerarse y sangrar®.
Compagno y Hyams en 1976 hacen referen-
cia al comportamiento mas benigno de HMP
en fosa nasal con respecto a las demas
localizaciones en cabeza y cuello y al resto
del organismo'®'4,

Ante la sospecha de HMP nasal se reali-
za tomografia axial computarizada (TAC) y
resonancia magnética nuclear (RMN) para
conocer la localizacién exacta y extension.
Se indica estudio angiografico para saber el
compromiso vascular y la biopsia que nos
da el diagndstico definitivo®'®.

Histolégicamente puede presentarse a
confusiéon con otros tumores como el
angiosarcoma, tumor glémico, leiomioma,
histiocitoma fibroso, para diferenciarlos es
fundamental el microscopio electronico y las
técnicas de inmunohistoquimica, pero esto
no brinda informacién a cerca del comporta-
miento bioldgico de la lesion’.

Se han publicado varias formas de clasi-
ficar el estadio de la lesiéon nasal muchos
autores emplean los estadios de Kadish en
el neuroblastoma olfatorio para estudiarlo,
creemos que ésta es bastante comprensi-
ble. Estadio A toma de fosa nasal o un
seno paranasal (SPN), estadio B ocupacion
de dos 0 mas SPN y hueso sin extenderse
a la lamina cribosa o conducto nasolagrimal
y el estadio C se extiende a través de la
lamina cribosa o fosa pterigoidea o
infratemporal. Otra forma es hacerlo de acuer-
do con la clasificacion de la Unién Interna-
cional Contra el Cancer que lo hace acorde
con el tumor, el nédulo y las metéastasis
(TNM), T1 seria la lesién limitada a un ¢rga-
no y T2 cuando se extiende a 6rganos veci-
nos ambos pueden ser<5cm o > 5cm.
Ausencia de nédulo NO y presencia N1. Au-
sencia de metastasis MO y presencia M17.

En cuanto al tratamiento la cirugia con
intencion curativa es el mejor factor predictivo.
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Muchos de estos tumores por la gran vas-
cularizacién y su tamafio requieren contro-
lar el factor vascular haciendo una embo-
lizacion arterial al menos dos dias antes de
ser intervenidos. La recurrencia esta rela-
cionada con la exéresis incompleta puede ir
del 8-53%. Las vias de abordaje pueden ser
la transnasal, paralatero nasal, transpalatina
y Degloving?®.

La radioterapia como tratamiento inicial
no es adecuada, se recomienda para lesio-
nes irresecables o en la enfermedad resi-
dual. Se requieren mas de 50Gy para el
control de la enfermedad. La quimioterapia
es paliativa en lesiones irresecables y en
enfermedad metastasica. Las sustancias que
con mayor frecuencia se emplean son:
methotrexate, ciclofosfamida, vincristina y
adramicina.

CONCLUSIONES

Al evaluar un HPC, la histologia de apa-
riencia benigna no excluye la posibilidad de
recurrencia, por lo que el seguimiento es
obligatorio.

En esta patologia, continda siendo un
desafio el diagndstico, tratamiento y pro-
nostico.
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