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Abb. 18 Ein 85-jähriger Patient stellte sichmit rezidivierender Epistaxis vor. Inder endoskopischenHNO-Untersuchung fand sich endonasal eine kontakt-
vulnerableRaumforderungausgehendvomkranialenDrittel desNasenseptums.DieBildgebungzeigte einWeichteilplusangrenzendandasNasenseptum
in der Nasenhaupthöhle links kranial ohne nachweisbare Knochendestruktion (a –Pfeil im Inset). Unter der Verdachtsdiagnose eines Polypen erfolgte die
operative Abklärung. ZurmakroskopischenAufarbeitung gelangten insgesamt 4,2cmgroße grau-weißliche polypöseGewebeproben vonweicher Kon-
sistenz. Histologisch fand sich eine polypoide sinunasaleMukosamit einemdichten undunscharf begrenzten subepithelialen Proliferat aus synzytialen
Zellverbänden in einemgut vaskularisierten Stroma. Diewirbelartig und faszikulär angeordneten Zellenwiesen eine spindelartige bis ovale Kontur und
chromatindichte Kerne auf (a). Mitunter fanden sich Erythrozytenextravasationen. Nekrosen oder Atypien lagennicht vor. Die immunhistochemischeAuf-
arbeitungergabeinenukleäre Expressionvonβ-Catenin (b,Pfeile) sowie eine zytoplasmatischePositivität für sm-Aktin (c,Pfeil).DieReaktion fürAntikörper
gegenFXIIIa verlief ebenfalls positiv. Die Proliferationsrate (über Ki67ermittelt) betrug<1%.AlleweiterenuntersuchtenMarker (CD23, CD31, CD34, CK5/6,
Desmin, EMA, HMB45, p63, S100, STAT6)waren negativ. DiemolekularpathologischeAnalyse ergab eine S33F(p. Ser33Phe)(c. 98C>T)-Mutation in Exon 3
desCTNNB1-Gens. Eswurde ein sinunasales Glomangioperizytomdiagnostiziert. Hierbei handelt es sichumeine seltenemesenchymaleNeoplasie, die
typischerweise einseitig inderNasenhaupthöhleauftritt.DiehiernachgewiesenemyoideDifferenzierung ineinemgut vaskularisiertenStromagilt histolo-
gisch als wegweisend. Immunhistochemisch spielt der Nachweis der nukleären Expression von β-Catenin eine führende Rolle. Aufmolekularer Ebene sind
für die nukleäre Translokation undAkkumulationMutationen imExon 3desCTNNB1-Gensmaßgeblich verantwortlich, wobei vor allemdie Codone 32–45
beimGlomangioperizytombetroffensind.DieTherapiederWahlbesteht inder lokalenchirurgischenEntfernung;Rezidivekönnenbei ca.20%derFälleauf-
treten, zumeist wegen unvollständiger Resektion. Eine Tumorgröße >5cm, lokale Knochendestruktion, eine gesteigerteMitoserate sowie Tumornekrosen
sprechen für eine ungünstige Prognose. Der hier beschriebene Patient ist 7Monate postoperativ beschwerdefrei
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