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Resumo

Os Hemangiopericitomas (HPC) sdo tumores vasculares raros, que se
desenvolvem a partir das células mesenquimatosas com diferenciagao
pericitica. Localizam-se, mais frequentemente, nos membros, retroperi-
toneu e pele. A sua ocorréncia a nivel da cavidade nasal e seios perina-
sais ¢ pouco comum. Estes tumores t€ém um potencial maligno muito
variavel, e pouco previsivel com base em critérios clinicos e histologi-
cos. Estdo descritas recorréncias locais ou metastizagao a distancia, até
varias décadas apds o tratamento da lesdo inicial. Por este motivo, ¢
recomendavel uma vigilancia apertada e prolongada.

Neste artigo apresenta-se o caso de um doente com um HPC nasosinu-
sal, observado, inicialmente, em contexto de urgéncia por uma massa
polipoide unilateral direita de aspeto angiomatoso e fridvel ao toque.
Realizou-se exérese cirtrgica da lesdo. Decorridos 3 anos ap0s a inter-
vencdo, o doente mantém-se assintomatico, sem sinais de recidiva lo-

cal ou metastatica.
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Abstract

Hemangiopericytoma (HPC) is an exceedingly rare tumor of uncertain malignant potential. HPC is a vas-
cular tumor arising from mesenchymal cell with pericytic differentiation. Most of the tumors have been
reported in the extremities, retroperitoneum and skin. Occurrences of this tumor in the nasal cavity or pa-
ranasal sinuses are rare. Long term follow up is mandatory because the clinical and histological criteria for
prediction of biologic behavior are imprecise. There are reports of recurrence and metastasis many years
after radical resection.

We report herein a case of sinonasal HPC, who presented in our department with a polypoid lesion blo-
cking the right nasal cavity. The tumor was removed by wide surgical resection. The patient had normal
postoperative course of healing and 3 years later he remains asymptomatic, without signs of recurrence or

metastases.

Keywords: Vascular tumor; hemangiopericytoma; paranasal sinuses

Introducao
Os Hemangiopericitomas (HPC) tém origem nos perdcitos capilares e representam menos de 1% de todos
os tumores vasculares'”. Podem desenvolver-se em qualquer parte do organismo, sendo mais frequentes a
nivel dos membros, retroperitoneu e pele. O seu desenvolvimento na cavidade nasal e seios perinasais ¢
raro™. Apenas estio descritos na literatura cerca de 130 casos®. O primeiro caso de HPC nasosinusal foi
publicado por Stout e Murray em 1942°. Tratando-se de uma ocorréncia rara, o comportamento biologico

e a historia natural continuam pouco conhecidos’.

Caso Clinico

Doente do sexo masculino, 56 anos, sem antecedentes pessoais ou familiares de relevo, recorreu ao ser-
vigo de urgéncia por obstrugdo nasal, epifora e epistaxis, a direita, com uma semana de evolugdo. Ao exa-
me objetivo, apresentava uma massa obstrutiva direita que condicionava desvio do septo nasal para a es-
querda e proptose grau I/II direita, com limitacdo dos movimentos oculares nas posigoes extremas para a
esquerda. O exame oftalmoscdpico descartou compromisso do nervo 6ptico. Na TC-SPN detetou-se uma
lesdo que ocupava a fossa nasal direita, células etmoidais anteriores e seio maxilar direitos, Orbita direita
com compressao do musculo reto interno e erosao do teto da orbita (Fig. 1). Esta lesdo foi melhor carateri-
zada por RM-CE (Fig. 2). Realizou-se uma biopsia excisional por via endoscépica cujo estudo histologico
e imunohistoquimico foi enquadravel no diagnostico de HPC (Fig. 3). Apos embolizacao da lesdao, o doen-
te foi submetido a craniotomia frontal direita e abertura da parede medial da orbita para remogao total da
lesao (Fig. 4).

O doente tem um follow-up de 3 anos, livre de sintomas, tem realizado exames imagiologicos (RM
— CE e TC seios perinasais, cervical e toracica) com periodicidade semestral, que nao evidenciaram, até

agora, sinais de recidiva local ou metastatica.
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Figura 1:Corte axial (A). Corte coronal (B).

Volumosa lesdo que ocupa fossa nasal direita, células etmoidais, seio maxilar e 6rbita direita

Erosdo do teto e parede medial da 6rbita —

Figura 2: Corte axial (A). Corte coronal (B). A lesdo condiciona ainda moldagem do saco lacrimal, e du-
to naso-lacrimal, erosdo da por¢do medial do teto orbitario com extensdao endocraneana — .

Figura 3: Exame histopatologico: Tumor mesen-
quimatoso composto principalmente por células
fusiformes e vasos sanguineos, que infiltra tecido
6sseo esponjoso. (HEX400).
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Figura 4: Imagem intra-operatéria: Visualizagdo da lesdo tumoral, por¢do intra-orbitaria (doente em de-
cubito dorsal, vista superior).

Discusion
Os HPC sio lesdes mesenquimatosas, cuja etiologia permanece desconhecida’. Admite-se que o trauma-
tismo local, desequilibrios hormonais e corticoterapia prolongada, possam favorecer o seu aparecimento®.
Ha um pico de incidéncia entre os 40 e 60 anos, sem predominio de género’®.

Histologicamente, os HPC sdo tumores encapsulados formados por um emaranhado capilar e de
perocitos fusiformes, envolvidos por reticulina, que se dispdem em ramifica¢des irregulares™’. Néo
apresentam marcadores imunohistoquimicos especificos, mas com frequéncia hd expressao de vimentina,
actina e actina de musculo liso. Ao contrario dos HPC de tecidos moles, ndo ha expressdo do marcador
CD 34, ou esta ¢ apenas focal’. No caso apresentado a avaliagio imunohistoquimica foi positiva apenas
para a vimentina.

A variabilidade das caracteristicas histologicas e imunohistoquimicas, torna estes tumores, a
maioria das vezes, um diagndstico de exclusdo’.

A nivel nasal, geralmente, apresentam-se como uma massa expansiva, indolor, de crescimento
lento, com um aspeto palido, de consisténcia duro-elastica, bem definido, por vezes semelhante a polipos
sinonasais®”. Habitualmente, a sintomatologia surge quando ha compressdo de estruturas adjacentes. Qua-
dros de epistaxis recorrente e obstrucdo nasal unilateral também sdo frequentes”. Esta descrita uma rara
associagdo entre o0 HPC sinonasal e o desenvolvimento de sindromes paraneoplasicos, nomeadamente
osteomalacia oncogénica, que revertem apés tratamento da lesdo tumoral’. Alguns autores admitem que a
apresentacao a nivel nasal €, caracteristicamente, menos agressiva mas localmente recidivante', no entan-
to Eichorn et al ndo encontraram diferencas anatomopatologicas entre os HPC nasais e os HPC em outras
localizagdes'™!". A elevada taxa de recidiva provavelmente esta relacionada com a dificuldade de exerése

total da lesdo nesta localizagio'”.
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O comportamento dos HPC ¢ variavel. Ha casos de lesdes relativamente benignas com crescimento
apenas local e casos de tumores clinicamente muito agressivos, com metastizacio a distancia™’. Apesar do
seu comportamento ser pouco previsivel, admitem-se como critérios de maior malignidade'*".

« Lesdes com maior didmetro superior a 50 mm

«  Metastizacdo a distancia

«  Margens infiltrativas

«  Pleomorfismo nuclear

«  Areas de necrose

« Elevado indice mitético (>4 mitoses/10 campos de grande ampliacio)

O tratamento de escolha ¢ a exerése cirargica. A radioterapia nao tem eficacia comprovada, reser-
vando-se para situagdes de ressecgdo cirurgia incompleta ou tumores irressecaveis'.

O recurso a quimioterapia ainda é controverso, hd estudos que afirmam ser ineficaz e outros que
demonstram uma remissao total ou parcial em 50% dos casos, com esquemas que incluam a adrianomici-
na'>". A utilizagdo de terapéutica combinada de temozolomida e bevacizumabe em doentes com heman-
gipericitoma localmente avangado, recorrente e metastatico parece ser promissora'”.

A embolizacdo peri-operatéria diminui a vascularizagdo e tamanho da lesdo tumoral, e consequente-
mente, o risco hemorragico cirargico'”.

Estdo descritos casos de metastizacdo a distancia e recorréncia local décadas apds o tratamento do
tumor primario, pelo que, estes doentes requerem um follow-up apertado e vitalicio'>'*".

O caso apresentado tem um follow-up de 3 anos, livre de doenca, no entanto a lesdo apresentava
alguns critérios de malignidade (tamanho > 50 mm, 5 mitoses/10 campos de grande ampliacdao e algumas

células com pleomorfismo nuclear), o que aumenta a probabilidade de recidiva local e metastizacao a dis-

tancia.

Declaracion de conflicto de intereses: Os autores declaram ndo ter conflito de interesses a apresentar.

Bibliografia
1- Fuster M A, et al. Sinonasal Hemangiopericytoma. Acta Otorrinolaringol. Esp. 2001; 52: 699-702.

2- Agarwal K, Chaudhary N, Venkatachalam VP. Sinonasal Hemangiopericytoma. Indian Journal of Otolaryngology
and Head and Neck Surgery. 2006 Sept; 58(3): 292-3

3- Enzinger F M, Smith B H. Hemangiopericytoma: an analysis of 106 cases. Hum Pathol 1976, 7:61-82.

4- Carvalho J, Haddad L, Leonhardt FD, Marques Filho M, et al. Head and neck hemangiopericytoma in a child: case
report. Sao Paulo Med J. 2004; 122:223-6.

5- Stout A, Murray MR. Hemangiopericytomas: vascular tumors arising from Zimmerman’s pericytes. Ann Surg.
1942; 116:26-33.

6- Tsirevelou P, Chlopsidis P, Zourou I, Valagiannis D, et al. Hemangiopericytoma of the neck. Head & Face Medi-
cine (Online Engl. Ed.) 2010, 6:23. Disponivel em www.head-face-med.com/content/6/1/23.

7- Aratjo R P, Gomes E F, Menezes D B, Ferreira L M et al. Rare nasosinusal tumors: Case series and literature re-

121



Acta Otorrinolaringol. Gallega 2016;9(1): 117-122

view. Rev. Bras. Otorrinolaringol. 2008; 74 (2): 307-14.

8- McMaster M, Soule E, Ivins J. Hemangiopericytoma: A clinicopathologic study and long-term follow up of 60
patients. Cancer. 1975; 36:2232-44.

9- Sung Il Cho, Nam Y D, Seung W Y, Ji Yun Choi. Nasal Hemangiopericytoma Causing Oncogenic Osteomalacia.
Clinical and Experimental Otorhinolaryngology. 2012, Sept. 5 (3): 173-6.

10- Eichorn JH, Dickersin GR, Bhan AK, Goodman ML. Sinonasal Hemangiopericytoma a reassessment whit elec-
tron microscopy, inmunohistochemistry and long term follow-up. Am J Surg Pathol. 1990. 14: 856-66.

11- Batsakis JG, Jacobs JB, Templeton AC. Hemangiopericytoma of the nasal cavity: electron-optic study and clini-
cal correlations. J Laryngol Otol. 1989. 97: 361- 8.

12- Billings K, Fu Y, Calcaterra T, Sercarz J. Hemangiopericytoma of the head and neck. Am J Otolaryngo. 2000.
21:238-43.

13- Heckmayar M, Gatzemeier U, Radenbach D, Liebig S, et al: Pulmonary metastazing hemangiopericytoma. Am J
Clin Oncol 1988; 11:636-42.

14- Park M, Patel S, Ludwig J, et al. Activity of temozolomide and bevacizumab in the treatment of locally ad-
vanced, recurrent, and metastatic hemangiopericytoma and malignant solitary fibrous tumor. Cancer 2011. 117(21):
4939-47.

15- Craven J, Quigley T, Bolen J, Raker E. Current management and clinical outcome of hemangiopericytoma. Am J
Surg. 1992. 163:490-3.

122



