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Resume

Glomangiopericytom af sinonasal type er en sjeelden, vaskulaer
blgddelstumor i naesen og bihulerne. Den pataenkte oprindelse er i
perivaskuleere, modificerede glatmuskelceller. Glomangiopericyto-
mer bliver klinisk ofte fejldiagnosticeret som inflammatorisk po-
lypmasse. Tumoren manifesterer sig som epistaxis, nasalstenose
med recidiverende siunitter og knogledestruktion. Prognosen ved
total kirurgisk excision er god, trods lavmalignitetspotentiale. Ved
inadaekvat fjernelse forventes op til 30% recidivrate, ofte mange
ar posteroperativt. Sygehistorien for en 47-arig kvinde beskrives.

Glomangiopericytom af sinonasal type er en sjzlden vasku-
leer bleddelstumor i nesen og nasebihulerne. Den bliver ofte
klinisk fejldiagnosticeret som en inflammatorisk polyp. Pro-
gnosen ved total kirurgisk excision er god, trods lavt maligni-
tetspotentiale. Tumoren er relativt nyspecificeret og var tid-
ligere kendt som haemangiopericytom.

Sygehistorie

En 58-érig kvinde havde gennem tre méneder haft en total
venstresidig nasalstenose og recidiverende epistaxis. Anam-
nestisk var der anosmi og allergi over for grees, birk, bynke og
husstevmider.

Ved nasal endoskopi fandt man diffus inflammation af
slimhinderne med snzvre anatomiske forhold i hejre naese-
kavitet og storpuklede, delvis ulcererende tumormasser, som
fyldte hele venstre kavitet. Patientens egen otolog havde tol-
ket tumoren som en nasal polyp og havde foretaget partiel
polypektomi. Patienten blev henvist til en lokal ere-nzse-
hals-afdeling mhp. resttumorfjernelse.

Ved en koronal computertomografi (CT) af bihulerne blev
der pavist en massiv slering af cavum nasi sinister fra forkan-
ten af venstre concha inferior til fem millimeter foran choana.
Concha inferior og concha media pa venstre side kunne ikke
erkendes visuelt. Derudover viste CT’en en massiv sloring af
venstre sinus ethmoidalis og sinus maxillaris. Man fandt ingen
tegn pa knogledestruktion.

Der blev foretaget biopsitagning med intraoperativt histo-
logisk frysesnit i generel anzstesi. Frysesnit gav ingen holde-
punkter for malignitet, og operationen fortsatte med total
tumoresektion og etmoidektomi (FESS). Det endelige histo-
logisvar viste glomangiopericytom af sinonasal type med
nekrose.

Patienten blev udskrevet til ambulante kontroller efter et
ukompliceret postoperativt forlab.

Diskussion

Glomangiopericytomer var tidligere kendt som haemangio-
pericytomer. Igennem de seneste ti ar har man omklassificeret
flere og flere tumorer fra den darligt definerede kategori »hee-
mangiopericytom«. Nomenklaturen »hamangiopericytome
eksisterer stadig i litteraturen, men er ikke leengere specificeret
som egentlige tumorer. I stedet beskriver det et vaekstmeonster,
der deles af mange, ofte ikke relaterede neoplasmer (gloman-
giopericytom, angiofibrom, meningiom, leiomyom, lobuller
kapilleer hemangiom). Glomangiopericytomer af sinonasal
type omfatter mindre end 0,5% af alle neoplasmer i nzeseka-
viteten og bihulerne [1-3].

Den pétenkte oprindelse er perivaskulere, modificerede
glatmuskelceller. Glomangiopericytomer udvikler sig hos pa-
tienter i alle aldersgrupper [4]. Neoplasmen er kensuspecifik.
Tumoren manifesterer sig som recidiverende epistaxis, tilta-
gende nasalstenose og knogledestruktion. Et flertal af patien-
terne har ikke specifikke symptomer som polypes udfyldning,
recidiverende sinuitter og hovedpine. Symptomerne varer
gennemsnitligt et dr, inden diagnosen stilles.

Neoplasmen opstar i hele nzsekaviteten. Tumoren spreder
sig tit ind 1 bihulerne specielt i sinus maxillaris. Udgangspunkt fra
paranasale sinusser er sjzldent og dominerer i sinus ethmoidalis.
En sjzldenhed er bilaterale og nasofaryngiale tumorer [1-3].

Ved CT ses en unilateral bleddelstumor, som kan forskyde
nerliggende strukturer eller erodere knoglestrukturer. Ob-
struerede bihuler ses med fortaetning. Angio-CT fremstiller
tumorens vaskulzere natur.

Diagnosen stilles histologisk. Finnlsbiopsi er ofte insuffi-
cient til diagnostik.

Glomangiopericytomer vokser submukest og er deekket af
intakt respirationsepitel. Tumorvavet er cellerigt og inde-
holder tet voksende kar og tenceller, der er arrangeret i stori-
formt eller spiralsnoet menster. Der findes vaskulzre rum af
forskellige storrelser med hjortetakkonfiguration (Figur 1).
Nekrose er sjzlden.

Behandlingen er totalt kirurgisk excision. Ved diagnostik
med biopsi ma praeoperativt embolisering eller ligatur af ar-
teria sphenopalatina overvejes for at undga bledning ved
resektion. Strale- og kemoterapi anvendes ved palliativ be-
handling. Den enkelt patients prognose kan hverken klinisk
eller histologisk forudses. Derfor anbefales langtidskontroller.

Femarsoverlevelsen ved total excision er 88%, i det flertallet
af glomangiopericytomer er benigne. Lokale recidivtumorer
ma forventes ved inadeekvat kirurgisk fjernelse. Hos 17-40%
udvikles der recidiver op til 12 ar postoperativt [2, 3, 5]. Et ma-
lignt sygdomsforleb er ualmindeligt, men er beskrevet i lit-
teraturen [1, 2] (lymfeglandelmetastaser og metastasering til
lungerne, leveren og knoglerne) [5].
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Figur 1. Karakteristiske kar med hjortetakkonfiguration og proliferation af tencel-
ler i baggrunden.

Histologisk forekomst af oget mitotisk aktivitet (>4/10 high
power field (HPF)), atypiske mitoser, oget cellularitet med cel-
lepleomorfisme, nekrose, bladning [2, 3] og store glomangio-
pericytomer (> 6,5 cm) er associeret med et aggressivt forleb.
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Sinonasal- type hemangiopericytomas are rare tumors be-
lieved to derive from perivascular modified smooth muscle
cells. They have a predilection for the nasal cavity and para-
nasal sinuses, where they grow as polypoid masses. Affected
patients experience epistaxis, nasal obstruction, sinusitis and
bone erosion along with a wide array of other nonspecific
findings. The overall excellent survival is achieved with com-
plete surgical excision. Up to 30% of the cases develop recur-
rence, often many years after initial surgery. Malignant be-
havior is uncommon. A case of a 59 year old woman is
presented.

Korrespondance: Julia Menning, Nyvej 43, Gundsgmagle, DK-4000 Roskilde.
E-mail: julia@menning.dk

Antaget: 4. juli 2006
Interessekonflikter: Ingen

Taksigelser: Overlege Sgren Jelstrup, @re-naese-hals-afdeling, Slagelse Sygehus,
takkes for kritisk gennemlaesning. Overleege Mecius Simanaitis, Patologisk Afde-
ling, Slagelse Sygehus, takkes for figuren.

Litteratur

1. Compagno J, Hyams VJ. Hemangiopericytoma-like intranasal tumours. Am J
Clin Pathol 1976;66:672-83.

2. Catalano PJ, Brandwein M, Shah DK et al. Sinonasal hemangiopricytomas: a
clinicopathologic and immunohistochemical study of seven cases. Head Neck
1996;18:42-53.

3. Thompson LD, Miettinen M, Wening BM. Sinonasal-type hemangiopericytom:



