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Einleitung: Der 25-jahrige Patient stellte sich mit neuaufgetretener rechtsseitiger Epistaxis, Druckgefthl Uber der rechten Kieferhdohle und einer Nasenatmungsbehinderung vor. Es
bestanden keine Sehstérungen, Sensibilitatsstorungen oder Entziindungszeichen. Es erfolgte eine CT der NNH-Systeme mit dem Nachweis eines weichteildichten Prozesses mit
Knochendestruktion. Die Probe aus dem kontaktvulnerablen Tumor erfillte die WHO-KTriterien fur ein malignes Hamangioperizytom. Als Therapie der Wahl erfolgte die totale

endonasale Resektion des Tumorgewebes. Das Staging wurde ohne den Nachweis einer Metastasierung komplettiert.

Radiologischer Befund:
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Abb. 3; MRT stir: Stark vaskularisierte
Raumforderung der Nasenhaupthtdhle mit
einer GroRenausdehnung von ca. 2,6 X
3,1 x 3 cm (rlxapxcc). Der Befund ist im
Bereich der Conchae nasales superior
und medialis lokalisiert und erreicht die
Cellulae ethmoidales ohne Hinweis fur
eine Infiltration der Schadelbasis oder der
Orbita.

Im Vergleich zwischen dem angefertigten CT und MRT der NNH- Systeme lasst sich die Tumorausdehnung im MRT deutlicher abgrenzen. Wahrend im CT der weichteildichte
Prozess den kompletten Sinus maxillaris und die Ethmoidzellen ausflllt und eine Orbitainfiltration nicht sicher auszuschliel3en ist, lasst das MRT eine Differenzierung zwischen

Tumormasse und Sekretverlegung zu sowie die Grenze zur Orbita und Schadelbasis erkennen.

Histologischer Befund:

Abb 4.: Spindelzelliger mesenchymaler Tumor mit
z.T. hirschgeweihartigen GefalRen. Tumorzellen mit
langlichen Zellkernen und spéarlichem
eosinophilem Zytoplasma

Abb 5.: CD34 = auf Kapillarendothelien und in
embryonalen Fibroblasten gebildet

Mibl= Monoklonaler Antikérper zur immun-
histochemischen Anfarbung des KI-67 Proteins,
z. B.in Tumorzellen.

WHO-KTriterien eines maligen
Hamangioperizytoms:

*Tumorgrof3e von >5 cm
*hoherer Kernpleomorphie
*Mitoseraten bis 10 Mitosen-
figuren pro 10 HPF
estrichférmige Nekrosen
Proliferationsindex (Mibl
pos. /100 Tumorzellen)
zwischen 6 und 11%

Schlussfolgerung: Das Hamangioperizytom ist in seiner eigenstandigen Tumor-Entitdt ebenso umstritten wie die Abstammung von den namensgebenden Perizyten vom
Zimmermann-Typ. Seit der Aktualisierung der Weichgewebstumor-Klassifizierung durch die WHO 2002 werden die Hamangioperizytome als tumorales Wachstumsmuster mit
hirschgeweihartigem GefalBmuster beschrieben und gegenwartig in der Gruppe der ,solitaren fibrosen Tumore* subsummiert [2]. 2013 konnte beim solitaren fibrésen Tumor/
Hamangioperizytom eine rekurrente genetische Alteration- die intrachromosomale Fusion zwischen dem NAB2- und dem STAT6-Gen- identifiziert werden, die in Zukunft zu einer
diese Gruppe von Tumoren definierenden Alteration werden konnte [3]. Die sinunasalen Hamangioperizytome bestehen aus spindelzelligen Zellen, die in Faszikeln angeordnet
sind und zahlreiche diunnwandige GefalRe aufweisen. Sie machen ca. 5 % aller Hamangioperizytome aus [4]. Sie werden gemeinhin von Pathologen als ,echte” perizytare
Tumore mit myoider/perizytarer Differenzierung betrachtet, die zum gréf3ten Teil Vimentin, CD 34 und CD 57 exprimieren. Auch aus klinischer Sicht ist der Terminus sinunasales
Hamangioperizytom akzeptiert und wird als Weichgewebstumor von intermediarer Malignitdt angesehen [2], denn haufig sind die sinunasalen Hamangioperizytome benigne oder
von einem niedrigen Malignitatsgrad [5]. Die Therapie der Wahl ist die operative Resektion. Da Lymphknotenmetastasen selten sind, ist eine selektive Neck-Dissection nicht
indiziert [4]. Die Lokal-Rezidivrate wird in Ubersichtsarbeiten zwischen 25% und 40% angegeben und ist sehr stark von der Lokalisation abhangig [6].
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