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RESUMEN

Objetivo: El propdsito del presente trabajo es presentar los resultados de 16 pacientes con diagndstico de hemangioblastoma
de fosa posterior (HBFP), operados con técnicas microquirtrgicas.

Método: Desde Junio de 2005 a Diciembre de 2015, 16 pacientes con diagndstico de HBFP fueron intervenidos
quirdrgicamente. Se evaluo: sexo, edad, tipo de lesién (quistica con nddulo, quistica sin nédulo, sélida y sélida-quistica),
sintomatologia y resultados postoperatorios.

Resultados: De los 16 pacientes intervenidos, 11 fueron varones y 5 mujeres. La edad promedio fue de 44 afos. La forma
mas frecuente fue quistica con nédulo (57 %), seguida por forma sélida (31%). Un solo caso present6 la forma quistica sin
nddulo (6%), y uno solo la forma soélido-quistica (6%). La sintomatologia mas frecuente fue cefalea acompanada de sindrome
cerebeloso (43%), seguido de sindrome de hipertension endocraneana (25%). En todos los casos la reseccion fue completa,
siendo necesario en un caso una embolizacién previa. Como complicaciones postoperatorias, 2 pacientes presentaron ataxia

(mejoré al cabo de 3 meses), y 1 paciente presenté una fistula de LCR (se soluciond con un drenaje espinal externo). Se

registré un obito por complicaciones postoperatorias.

Conclusion: Lo mas frecuente de ver en pacientes con HBFP es la forma quistica con nddulo, siendo su sintomatologia
predominante la cefalea acompanada de sindrome cerebeloso. La reseccion quirirgica completa es posible, con una baja tasa

de morbimortalidad.
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ABSTRACT

Objective: The aim of this study is to describe the results of 16 patients with posterior fossa hemangioblastoma, treated with

microsurgical techniques.

Method: Between June 2005 and December 2015, 16 patients with posterior fossa hemangioblastoma were operated on,
underwent microsurgical resection. The sex, age, imaging findings, symptoms, and postoperative results were analyzed.
Results: Eleven patients were men and 5 were women. The average age of the patients was 44 years. The most common form
was cystic with nodule (57%); in 31% of the cases the lesion was purely solid. One case (6%) showed a lesion purely cystic,
and one case was solid-cystic (6%). The major presenting symptoms were headache and cerebellar syndrome (43%); in 25%
of the cases the patients suffered intracranial hypertension syndrome. The total resection was achieved in all the cases; in

one patient an embolization was performed before surgery. Regarding postoperative complications: two patients developed
ataxia (improved after three months), 1 patient presented a CSF leak (improve with an external spinal drainage). In addition, one

patient died because postoperative complications.

Conclusion: The major features in patients with posterior fossa hemangioblastoma are a cystic with nodule form, presenting
symptoms of headache and cerebellar syndrome. The total resection is possible, with a low morbi-mortality rate.
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INTRODUCCION

Los hemangioblastomas (HBs) son neoplasias benignas del
sistema nervioso central (Grado I de la OMYS), derivadas de
los vasos sanguineos.™ Los HBs representan el 1-2,5% de
los tumores intracraneanos, y muestran una gran preferen-
cia por el cerebelo.’* En general son lesiones quisticas con
un pequefio nédulo mural, aunque pueden también ser le-
siones puramente sélidas, puramente quisticas o mixtas. Si
bien en su gran mayoria son lesiones esporddicas y solitarias,
en algunos casos estdn asociadas con la enfermedad de von
Hippel-Lindau.”” Los HBs son lesiones potencialmente
curables, siempre y cuando el componente sélido del tumor
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sea resecado completamente.” La exéresis de un heman-
gioblastoma de fosa posterior (HBFP) requiere gran cuida-
do debido a la hipervascularidad de la parte sélida y en al-
gunos casos también a la gran importancia funcional de las
estructuras alrededor del tumor.® Los HBFT con frecuen-
cia se presentan como lesiones quisticas espacio-ocupantes
de gran tamafio, que comprimen estructuras neurales adya-
centes, generando gran sintomatologia.” Es el propésito del
presente trabajo presentar 16 casos de HBFP esporidicos,
diagnosticados y tratados en un periodo de 10 afos.

MATERIALY METODO

Desde Junio de 2005 a Diciembre de 2015, 16 pacientes
con diagnéstico de HBFP fueron intervenidos quirdrgica-
mente por los autores. Se evalud: sexo, edad, tipo de lesion
(quistica con nédulo, quistica sin nédulo, sélida y sélido-
quistica), sintomatologia, y resultados postoperatorios.
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TABLA 1: SERIE DE CASOS DE HBFP

Caso

10

11

12

13

14

15

16

Sexo
Edad

21,V

26,V

54,V

42, M

55, M

57,V

43,V

58, M

49,V

30, M

37,V

53,V

63,V

27,V

39, M

51,V

Tipo de lesién

Quistico con nodulo
Hemisferio
Cerebeloso D

Quistico con nédulo
Vermis cerebeloso

Quistico con nédulo
Hemisferio
cerebeloso D

Sélido Vermis cere-
beloso

Quistico con nédulo
Hemisferio
cerebeloso |

Sélido Vermis
cerebeloso

Quistico con n6du-
lo Hemisferio cerebe-
loso |

Quistico con nédulo
Hemisferio
cerebeloso D

Quistico con nédulo
Hemisferio
cerebeloso |

Quistico con nédulo
Vermis cerebeloso

Quistico con noédulo
Hemisferio
cerebeloso D

Sélido Vermis
cerebeloso

Sélido Vermis
cerebeloso

Quistico sin nédulo
Cisterna perimesen-
cefélica D

Solido Vermis
cerebeloso
Soélido-quistico Hemi-
sferio cerebeloso D

* Se realizd embolizacion pre operatoria con onix.
D, derecho, I, izquierdo, M, mujer; V, Vardn.

RESULTADOS (TABLA 1)

Sintomatologia

Cefalea + sind. cerebeloso

Cefalea + tetraparesia

Cefalea + sind. cerebeloso

HTEC + ataxia

HTEC + sind. cerebeloso

Ataxia

Cefalea + sind. cerebeloso

Cefalea + sind. cerebeloso

Cefalea + sind. cerebeloso

HTEC + sind. cerebeloso

Cefalea + sind. cerebeloso

Cefalea

Diplopia + sind. cerebeloso

Diplopia + cefalea

HTEC + ataxia

Cefalea + sind. cerebeloso

Cirugia

Reseccién
completa

Reseccioén
completa

Reseccioén
completa

Reseccién
completa *

Reseccién
completa

Reseccion
completa

Reseccion
completa

Reseccidén
completa

Reseccioén
completa

Reseccién
completa

Reseccién
completa

Reseccion
completa

Reseccion
completa

Reseccidén
completa

Reseccioén
completa

Reseccién
completa

Evolucion
(1 mes POP)

Asintomatico

Asintomatico

Asintomatico

Ataxia

Asintomatica

Asintomatico

Asintomatico

Fistula de LCR

Asintomatico

Asintomatica

Asintomatico

Sepsis (secunda-
ria a neumonia).
Muerte

Diplopia

Asintomatico

Ataxia

Asintomatico

frecuente fue quistica con nédulo (57%), ubicindose el tu-

De los 16 pacientes intervenidos, 11 fueron varones y 5
mujeres. La edad promedio fue de 44 afios. La forma mas

mor en casi todos los casos a nivel de los hemisferios cere-
belosos (fig. 1); en segundo lugar se observé la forma s6-
lida (31%), localizdndose la lesién en todos los pacientes
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Figura 1: Hemangioblastoma quistico con nodulo. A-D, RM pre operatoria. E-H, RM post operatoria (Ver video).

en la linea media (vermis cerebeloso) (fig. 2). Un solo caso
(6%) present6 la forma puramente quistica, y se ubicé a
nivel peri mesencefilico (fig. 3), y un solo enfermo (6%)
mostré una forma sélido-quistica, la cual se ubicé a nivel
del hemisferio cerebeloso (fig. 4). La sintomatologia mas
frecuente fue cefalea acompafada de sindrome cerebeloso
(43%), seguido de sindrome de hipertensién endocraneana
(25%). En dos casos (12%) los pacientes consultaron solo
por cefalea, y en dos casos (12%), los pacientes presenta-
ron diplopia. En todos los pacientes la reseccién tumoral
fue completa. En una paciente, la cual presentaba una le-
si6n sélida de gran tamaifio en el sector anterosuperior del
vermis cerebeloso, fue necesaria una embolizacién previa
con 6nix (fig. 2). Como complicaciones postoperatorias,
dos pacientes presentaron ataxia (con mejoria al cabo de 3
meses), y un paciente presenté una fistula de LCR, la cual
se soluciond con un drenaje espinal externo. Se registré un
6bito 12 dias después de la cirugia, como consecuencia de
una sepsis secundaria a una neumonta.

DISCUSION

Los HBs quisticos generalmente ocurren en los hemisfe-
rios cerebelosos, mientras que los tumores sélidos mayor-
mente se ubican en el vermis cerebeloso, tronco cerebral y
médula espinal.’® En la presente serie, los 5 casos de HBs
puramente s6lidos se ubicaron a nivel vermiano.

Un HBFP y un astrocitoma pilocitico tienen caracteris-
ticas similares en resonancia magnética (RM), tipicamen-
te presentindose como un quiste en la fosa posterior aso-
ciado a un nédulo tumoral.’ Los HBs son lesiones mucho
mids vascularizadas que un astrocitoma pilocitico, hecho

Figura 2: Hemangioblastoma sdlido. A, By E, RM pre operatoria. C y D, angiografia
pre embolizacion. F y G, angiografia post embolizacion. H-J, RM post operatoria.

de gran importancia clinica y sobre todo quirtrgica; asi,
la reseccién de un HB puede ser complicada por un san-
grado excesivo."! La mortalidad perioperatoria varia entre
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Figura 3: Hemangioblastoma quistico. A-C, RM pre operatoria. D-F, RM post operatoria.

Figura 4: Hemangioblastoma sélido-quistico. A y B, RM pre operatoria. C y D, RM
post operatoria.

7% y 15%, y en general estd relacionada con la hemorra-
gia.’? Por lo tanto, es importante saber previo a la ciru-
gia si se trata 0 no de un HB. En RM es caracteristico de

ver que un edema moderado a severo estd asociado con
HB;" dicho signo pudo ser apreciado por los autores en
muchos pacientes de la serie. Otro detalle en RM que lla-
mo la atencidn en el presente estudio fue que en lesiones
quisticas con nédulo, la parte liquida mostré ser isointensa
en la secuencia de Flair en la mayoria de los casos (fig. 5).
En afios recientes, con el avance en las imédgenes diag-
nésticas y los métodos de tratamiento, la morbimortalidad
ha disminuido drésticamente; sin embargo, la cirugia con-
tinta siendo un desafio para HBs sélidos de gran tamafio
(mayores a 3 cm de didmetro).”® En los tumores quisticos
el nédulo es redondo u oval, bien delimitado; asi, durante
la cirugia, el quiste es habitualmente abierto para localizar
el nédulo, el cual luego es resecado en bloque (ver video).
En los tumores sélidos y grandes, la reseccién en bloque es
dificultosa; asi, una forma de solucionar el problema con-
siste en realizar una embolizacién preoperatoria selectiva
de las arterias que nutren el tumor.!® Cervio y col. realiza-
ron embolizacién preoperatoria en 3 casos de un total de
30 pacientes con HB de cerebelo, notando sin embargo
sangrado intraoperatorio significativo en 2 casos.” En la
presente serie, en una paciente que presentaba una lesién
sélida y profunda, de gran tamaio, en el sector anterior y
superior del vermis cerebeloso, fue necesaria una emboli-
zacién previa con 6nix. Luego de la embolizacién, el tu-
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Figura 5: Hemangioblastomas quisticos con nédulo, donde se puede observar que el contenido quistico, en RM, es hipointenso en T1, hiperintenso en T2, e isointenso en

Flair. A, Dy G, T1 con gadolinio. B, Ey H, T2. C, F e |, Flair.

mor fue resecado con previo un vaciado intratumoral; el
sangrado durante la cirugia fue escaso (fig. 2).
Aproximadamente el 20%-25% de los HBs se asocian
con enfermedad de VHL.** Los HBs esporadicos en ge-
neral ocurren en el cerebelo, mientras que los asociados a
VHL se desarrollan en el cerebelo, el tronco cerebral y la

médula espinal.’® Pacientes con HBs esporddicos tienen
mejor prondstico, ya que los pacientes con VHL tienden
a desarrollar tumores adicionales todo el tiempo.’* En la
presente serie, los 16 casos fueron HB esporadicos.
Durante los ultimos 25 afios, la radiocirugia esterotdxica
ha sido utilizada como primera opcién, como terapia ad-
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yuvante o como maniobra de salvataje en algunos pacien-
tes con HBs." Si bien es una alternativa controvertida, en
algunos casos muy puntuales puede ser tenida en cuenta;
por ejemplo en pacientes donde se observé previamente
un crecimiento tumoral, la radiocirugia logra un control
tumoral del 79%-92%." En la presente serie no se indicé
radiocirugia en ningun caso.

CONCLUSION

Lo mads frecuente de ver en pacientes con HBFP es la for-
ma quistica con nédulo, siendo su sintomatologia predo-
minante la cefalea acompafiada de sindrome cerebeloso.
La reseccién quirdrgica completa es posible, con una baja
tasa de morbi-mortalidad.
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Los autores presentan su experiencia en la cirugia de 16 Hemangioblastomas (HB) esporddicos de fosa posterior du-
rante un lapso de 10 afios. Dicha presentacién estd ilustrada con algunas imagenes de RNM pre y postoperatorias, y un
video de alta resolucién bien editado mostrando la correcta técnica microquirtrgica y enfatizando la exéresis del com-
ponente sélido. Ademds resaltan los elementos mds frecuentes como la predominancia masculina, la forma quistica con
nédulo mural, la presentacién clinica con cefalea y sindrome cerebeloso, y finalmente las complicaciones postoperatorias
con buena concordancia con la literatura actual."?

El HB es un tumor vascular benigno (Grado I de la OMS) y poco frecuente, en un 80% son esporddicos y se presen-
tan como lesiones unicas; el resto se asocia a la Enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL), hereditaria en forma auto-
sémica dominante con tumores multiples dentro y fuera del SNC. Los HB son el 1 a 2.5% de los tumores intracranea-
nos y entre el 7 al 12% de los tumores de fosa posterior. El cuadro clinico mds frecuente es como lo refieren los autores:
cefalea y sindrome cerebeloso. La forma mds frecuente en RIVIN es un quiste con nédulo mural tal como se ve en otras
patologias a saber para el diagnéstico diferencial: astrocitoma pilocitico, metdstasis quistica y menos frecuente el ependi-

moma tanicitico, swannoma quistico intraparenquimatoso, tumor glioneuronal formador de rosetas y la neurocisticerco-
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sis.* Quisiera destacar en forma significativa la disquisicién diagnéstica en la Discusién entre un astrocitoma pilocitico
y el HB, ademis coincido que es fundamental tener la presuncién en el preoperatorio ya que son tumores muy sangran-
tes e incluso por la posibilidad de realizar una embolizacién preoperatoria. En general los HB sintomiticos tienen indi-
cacién quirdrgica, y podrin observarse aquellos HB asintomdticos en dreas elocuentes como el tronco y médula espinal,
como asi también las lesiones multiples en contexto de VHL. También coincido con los autores sobre lo controversial
de la Radioterapia Estereotixica y solo debiera ser reservada en casos seleccionados de tumores pequefios y multiples
con acceso quirdrgico mds dificultoso.*

Es un trabajo retrospectivo con buena experiencia en esta patologia poco frecuente y que a veces puede ser complica-
da, complementada con buenas imédgenes de control y un video HD bien ilustrativo para consulta previo a una cirugia.

Dr.]. Rimoldi
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