Tratamento endoscopico de glomangiopericitoma
localmente invasivo pos-embolizacao. Caso
clinico e revisao da literatura

Endoscopic resection of invasive
glomangiopericytoma following preoperative
embolisation: A case report and literature review
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RESUMO

Objectivos: Os hemangiopericitomas sinonasais (HPC-SN)
sdo tumores raros, com origem em células mioepiteliais
perivasculares modificadas, e sdo frequentemente designados
de glomangiopericitomas (GPC). Estas lesGes apresentam um
comportamento local benigno, com metastizagdo rara mas
elevada recorréncia local. Histologicamente sao classificadas
como lesGes de baixo grau de malignidade. O tratamento
primario destas lesdes é a exérese completa da lesdo com
controlo de margens cirurgicas livres de lesdo no intra-
operatorio.

Métodos: Caso clinico: mulher de 60 anos de idade com
sintomas de obstrugdo nasal e epistaxis recorrente unilateral
com 2 anos de evolugdo. A rinoscopia anterior foi identificada
massa unilateral com aspecto hipervascular que ocupava toda
a fossa nasal esquerda. Os exames de imagem documentaram
a presenca da lesdo extensa da fossa nasal esquerda com
infiltragdo de todo o etmoide anterior, indentagdo limitada
da parede medial da érbita, desmineralizagdo dssea da
lamina cribiforme esquerda e envolvimento da fossa craniana
anterior. O diagndstico anatomopatoldgico de GPC localmente
avancado foi feito, no pré-operatorio, por bidpsia da lesao,
o que resultou numa epistaxis autolimitada confirmando a
natureza vascular da lesdo.
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E discutido o diagnostico diferencial histolégico da les3o,
exames de imagem e abordagem cirdrgica deste tumor
bem como uma revisdo da literatura sobre o tratamento
endoscépico destas lesdes.

Resultados: A embolizagdo pré-operatdria removeu 90% do
aporte vascular da lesdo na dependéncia da artéria infra-
orbitdria. Foi realizada a exérese completa da lesdo por hemi-
craniectomia transetmoidal endoscdpica directa e realizada
reconstru¢do do defeito da base do cranio por técnica
multilayer. Ndo foram identificadas complicagdes decorrentes
da técnica e no seguimento pds-operatoério ndo foi identificada
recidiva loco-regional da lesdo.

Conclusdes: O tratamento endoscépico dos GPC é seguro e
efectivo com resultados superiores aos descritos pelas vias
de abordagem externa. A embolizagdo pré-operatéria destas
lesdes é vantajosa na diminuicdo das perdas hematicas no
intra-operatério permitindo uma ressec¢do endoscopica
segura e bem controlada.
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ABSTRACT

Objectives: The sinonasal hemangiopericytomas (SN-
HPC) are rare tumors, originating from perivascular
modified myoepithelial cells, and are often referred as
glomangioperycitomas (GPC). These lesions have a rather
benign local behavior, with rare metastasis rate but high
recurrence rate. Histologically are classified as low-grade
malignant lesions. The treatment is the complete excision of
the lesion with intraoperative disease free surgical margins.
Methods: Case report: 60 years old woman with 2 years
symptoms of nasal obstruction and unilateral recurrent
epistaxis. Anterior rhinoscopy identified a unilateral
hypervascular mass that occupied the entire left nasal cavity.
Imaging studies documented the presence of extensive
lesion of the left nasal cavity with complete infiltration of the
anterior ethmoid, limited indentation of the medial wall of the
orbit, bone demineralization of the left cribriform plate and
involvement of the anterior cranial fossa. The pathological
diagnosis of locally advanced GPC was done preoperatively
by biopsy of the lesion resulting in a self-limited epistaxis
confirming the vascular nature of the lesion.

We discuss the diagnostic workup, imaging and surgical
approach of this tumor and a review of the literature on
endoscopic treatment of these lesions.
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Results: Preoperative embolization removed 90% of the
vascularization of the lesion in dependence of the infra-
orbital artery. We performed a complete excision of the lesion
by direct endoscopic transethmoidal hemi-craniectomy.
No complications associated with the technique and no
postoperative locoregional recurrence was reported on follow-up.

Conclusion: Endoscopic treatment of GPC is safe and
effective with results superior to those described by the
external approach. Preoperative embolization of these
lesions is advantageous in reducing blood feeding and blood
loss intraoperatively allowing a safe and well-controlled
endoscopic resection.

Keywords: Glomangioperycitomas; Embolization; Surgery

INTRODUGAO

Os hemangiopericitomas de tipo sinonasal (HPC-SN)
ou glomangiopericitomas (GPC) sdo tumores raros
correspondendo a menos de 0,5% de todas as lesdes
das fossas nasais®®. Primariamente definido como
HPC por Murray* em 1942, a nomenclatura destas
lesdes foi actualizada em 2005 pela OMS tendo em
consideragao o local de ocorréncia e a sua origem
em células mioepiteliais perivasculares modificadas?.
Apesar de compartilharem o padrdo vascular ramificado
dos HPC classicos extra-nasais, mais agressivos, tém
propriedades bioldgicas e histoldgicas diferentes
destes e semelhante diferenciagdo midide, histologia
e imunohistoquimica quando comparados com os
tumores glomicos®®. Histologicamente os GPC sdo
classificados como lesGes de baixo grau de malignidade
com comportamento local benigno apesar de poderem
ser localmente agressivos com invasdao e metastizagao
locoregional®¢. O tratamento primario é a exérese

FIGURA 1
(a) corte coronal de RM-CE T2 Fast Spin Echo (FSE). Lesdo pediculada no limite anterior da lamina cribosa com defeito 6sseo
anterior (*). (b) pormenor de corte coronal de RM-CE Fat supression (FS) com identificagdo da invasdo lesdo na lamina papiracea e
contacto com musculo recto interno do olho esquerdo (*). (c) corte parasagital (a) de RM-CE T2 FSE com identificagdo de lesdo com
envolvimento de toda a fossa nasal esquerda e invasdo localizada na area frontonasal anterior (*).

completa da lesdo com controlo de margens cirurgicas
livres de lesdo no intra-operatério o que reduz o risco
recorréncia local.>*°

CASO CLiNICO

mulher de raca negra com 60 anos de idade foi
referenciada ao Hospital Egas Moniz - Centro Hospitalar
de Lisboa Ocidental com sintomas de obstru¢do nasal
progressiva e epistaxis recorrente unilateral com 2
anos de evolugdo. Tinha ainda queixas de cefaleia e
plenitude facial persistente localizada a regido frontal
e maxilar esquerda com agudizagbes na sequencia de
episédios de infeccdo respiratéria alta. A rinoscopia
anterior foi identificada massa lobular unilateral com
aspecto hipervascular que ocupava toda a fossa nasal
esquerda, ndo sensivel, mas sangrativa ao contacto.
Os tecidos cutaneos do nariz e face ndo apresentavam
alteragbes e ndo foram identificadas adenopatias a
palpagdo cervical.

Os exames de imagem, tomografia computorizada
de seios perinasais (TC-SPN), ressonancia magnética
nuclear (RMN) e angio-RMN documentaram a presenca
da lesdo vascular extensa da fossa nasal esquerda com
infiltracdo de todo o etmoide anterior sem envolvimento
da fossa pterigomaxilar, nomedamamente sem
alargamento do foramen esfenopalatino ou deformagao
da parede posterior do seio maxilar; indentacgdo limitada
da parede medial da drbita com contacto com recto
interno do olho esquerdo; desmineralizagdo éssea da
lamina cribiforme esquerda e extensao intradural com
envolvimento limitado da fossa craniana anterior (Fig.
1-4).
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FIGURA 2

Aspecto endoscdpico transnasal da fossa nasal direita com
identificacdo de lesdao ndo pulsatil com sinéquias ao septo
e pavimento resultantes de tamponamentos prévios por
epistaxis. (a) ablagdo assistida de Coblation™ para redugdo
e desvascularizagdo da lesao. Cl: corneto inferior; SN: septo
nasal; T: tumor.

FIGURA 3

Aspecto endoscdpico na identificagdo do limite anterior
da lesdo e do recesso do seio frontal (SF). (a) pormenor da
remogao de secreges sequestradas no interior do seio.

A avaliacdo histopatoldgica inicial da bidpsia, realizada
sob anestesia local, caracterizou a lesdo como
angiofibroma. Pela elevada suspeicdo diagnodstica, e
ndo existindo achados clinicos ou imagiolégicos que
reforcassem este diagnodstico, foi realizada colheita de
um segundo espécimen. Esta ultima bidpsia lesdo com
infiltracdo do coérion por neoplasia sélida fusocelular
disposta em feixes entrecruzados, constituida por
células com nucleo ovédide e citoplasma mal definido;
componente vascular bem desenvolvido, com
numerosos vasos angulosos hialinizadados. Ndo se

FIGURA 4

Aspecto endoscdpico trans-etmoidal da fossa nasal esquerda
com identificagdo do defeito da base do cranio e da
continuidade intracraniana da lesdo. FE: févea etmoidal.

FIGURA 5

Pormenor de brocagem do limite interno do defeito (a)
identificagdo de duramater (D) integra livre de lesdo na
periferia da brocagem do defeito da base do cranio na févea
etmoidal.

observaram mitoses, atipia ou necrose. O perfil imuno-
histoquimico revelou positividade para vimentina;
actina musculo liso (ML); com reactividade negativa
para desmina; antigénio especifico de membrana (EMA),
CD34, S100 e enolase especifica do neurdnio (NSE); e
indice proliferativo muito baixo (Ki67<2%). Os achados
permitiram assim o diagndstico anatomopatoldgico

de glomangiopericitoma sinonasal. Foi proposta
embolizacdo pré-operatéria, que foi realizada 48h do
pré-operatdrio que removeu 90% do aporte vascular da
lesdo na dependéncia da artéria infra-orbitaria.

Foi realizada a exérese completa da lesdo por excisdo
endoscépica endonasal utilizando microdebrider
(Xomed®, Jacksonville, FL), radiofrequéncia (Coblation®
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FIGURA 6

Aspecto endoscdpico trans-etmoidal da fossa nasal esquerda
com identificagdo do defeito da base do cranio apds ablagdo
parcial do tumor com hemorragia controlada da artéria
etmoidal anterior (AEA). (a) Pormenor na coagulagdo da AEA.
LP: lamina papiracea.

FIGURA 7

Aspecto endoscdpico trans-etmoidal da fossa nasal esquerda
com desbridamento do componente intracraniano da lesdo
e identificagdo de um dos vasos nutritivos do tumor no

seu componente intracraniano. (a) pormenor da excisdo
controlada de duramdter nos limites da lesdo.

- EVac® 70 Xtra Plasma Wand) e instrumentos
convencionais.

A exposicdo obrigou a uma esfenoetmoidectomia total
associada a sinusotomia maxilar e a drenagem do seio
frontal tipo Ilb (Draf). Foi ainda realizada a remogédo do
corneto médio que se encontrava macroscopicamente
envolvido pela lesdo e uma hemi-craniectomia
transetmoidal endoscépica directa limitada, para
remover o componente intracraniano do tumor.

Na reconstrucdo do defeito da base do cranio foi utilizada
técnica multilayer com colocagdo de Duraform™

inlay e fascia lata autéloga e mucosa septal overlay. A
reconstrucdo foi suportada pela aplicagdo nos limites
do defeito de cola de fibrina e Spongostan™ tendo a
doente ficado tamponada com merocell laminado na
fossa nasal que foi removido as 24h do pds-operatdrio.
As perdas hematicas no intra-operatério foram minimas,
facilmente controlaveis e sem necessidade transfusional
no intra- ou pds-operatério. Foi confirmada auséncia de
lesdo nos limites do defeito por exame extemporaneo
no intra-operatdrio. Ndo se registaram complicagGes
decorrentes da técnica. No seguimento pds-operatorio
nao foi identificada recidiva loco-regional da lesdo.

DISCUSSAO

Os GPC s3ao tumores mesenquimatosos raros,
resultado de crescimento perivascular marcado e
sdo classificadas como lesdes borderline de baixo
grau de malignidade, com um comportamento local
indolente, benigno e de metastizacdo rara (3%) que
envolvem predominantemente a fossa nasal e/ou seios
perinasais®>71113,

A extensdo para os seios perinasais é pouco frequente
e o envolvimento extra-sinusal é extremamente
raro, embora erosdo dssea e esclerose possam estar
presentes®’!2, Este achado foi descrito num caso isolado
na parede interna da drbita por Jung t al.'*. A localizagdo
na base do cranio foi apenas descrita em um caso
isolado por Sun et al.® e em seis casos envolvendo a
lamina cribiforme por Tessema et al. ndo existido casos
descritos na literatura de destruicdo déssea e invasdao
intracraniana associado a este tipo de lesGes.
Apresentamosumcasode GPCcominvasdointracraniana
e envolvimento da parede medial da drbita. E notéria
esta apresentacdo pela auséncia de casos descritos com
estas caracteristicas. A dimensdo e o potencial invasivo
da lesdo, podem implicar evolugdo com transformacgao
maligna, que apesar de pouco frequente, esta descrita
em lesdes que evidenciem necrose, pleomorfismo
nuclear ou indice de proliferativo alto?>71%12,

Ndo existe relagdo com idade ou sexo apesar de
existir uma ligeira predominancia de casos relatados
do sexo feminino e na sétima década de vidat*>&1213,
A etiologia é desconhecida, embora alguns autores
sugiram existir relagdo com trauma, hipertensao,
gravidez ou uso crdénico de corticosterdides®. Os
doentes tem apresentam frequentemente obstrugdo
nasal unilateral e/ou epistaxis recorrente com histéria
de tamponamentos prévios, o que pode resultar em
sinéquias e aderéncias entre o tumor e areas adjacentes
de tecido normal>#91213,

A observacgdo estas lesdes tendem a ter um aspecto
vascular, mole, polipdéide e edematoso, facilmente
friavel o que resulta frequentemente em hemorragia,
pelo que a bidpsia prévia destas lesGes no pré-
operatédrio tende a ser evitada®®!%1°>, Devido a natureza
vascular, estas lesdes tendem a ser interpretadas
como lesGes vasculares de tipo angiofibromatosas,
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embora, o diagndstico diferencial deva inclui a
polipose nasosinusal, granuloma piogénico, leiomioma,
leiomiosarcoma, sarcoma sinovial, hemangioma,
tumores gldomicos, papiloma invertido, miopericitoma e
tumores fibrosos solitarios*»>#1113.17,

Histologicamente diferem dos HPC extra-nasais por
apresentarem células epitelidides com padrdo de
hialinizagdo perivascular sem ou com minima actividade
mitdtica, atipia, hemorragia ou necrose>!12,

E um tumor com estroma altamente celular difuso
intercalado com varias ectasias vasculares de tipo
sinusoidal, ramificadas em forma de coral, ndo capsulado
envolto em tecido respiratério normal®7:121315.18,

A confirmacgdo diagndstica implica a realizagdo de um
estudo imunohistoquimico que caracteriza o fenétipo
midide do GPC e o diferencia dos restantes HPC pela
reactividade com a actina, vimentina e factor Xllla e
auséncia de expressao com desmina, CD34, Bcl2, FVIII-R
Ag, CD99, CD117 ou S-100%711-13.18,

Se realizada bidpsia diagndstica no pré-operatorio
que confirme o diagnostico de GPC, a angiografia
com embolizagdo selectiva pré-operatdria é vantajosa
na planificagdo cirdrgica e na diminuicdo das perdas
hemadticas no intra-operatdrio®1%17.1920,

A exérese completa com controlo de margens cirurgicas
livres de lesdo é o tratamento de eleigdo, o que garante
uma sobrevida aos 5 anos superior a 90%2810.15,

A recorréncia local é varidvel podendo ocorrer até 71%
dos casos ap0s excisdo incompleta e até 22% dos casos
com excisdo completa, implicando um follow-up pds-
operatorio regular e prolongado*»>%121518  Quando
comparadas as vias de abordagem extra-nasais e
endoscdpica na exérese destas lesGes ndo parece existir
diferengas no que respeita a recorréncia®.

CONCLUSOES

Os GPC sdo lesdes lesGes de baixo grau de malignidade
biologicamente distintas dos HPC extra-nasais. A
invasdo extra-sinusal por destruicdo dos limites dsseos
das fossas nasais € extremamente rara, ndo existido na
literatura casos reportados de invasdo intracraniana.
Pelo nosso conhecimento, este é o primeiro caso de
invasdo intracraniana reportado a GPC.

O tratamento endoscépico dos GPC é seguro e efectivo
com resultados superiores aos descritos pelas vias de
abordagem externa.

A embolizagcdo pré-operatoéria e a utilizagdo no intra-
operatdrio de instrumentos de radiofrequéncia e
microdebrider na dissec¢do endoscopica da lesdo tem
valor acrescentado na desvascularizagdo e no controlo
hemorragico possibilitando minimizar as perdas
hematicas e permitir um melhor e mais seguro controlo
endoscdpico na instrumentacdo e ablagdo do tumor.
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