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RESUMEN

Introduccién: En 1942 Stout y Murray describieron un tumor extraneural compuesto por una proliferacion de vasos
sanguineos con endotelio normal rodeados de células neoplasicas que presumiblemente surgian de los Pericitos. La Neoplasia
fue llamada Hemangiopericitoma. Se trata de un tumor agresivo, mas frecuente en adultos. En los nifios son extremadamente
raros, solo 11 casos han sido reportados en la literatura. Se originan de la transformacion maligna de los Pericitos de

Zimmerman.

Descripcion del caso: Presentamos el caso de una adolescente de 16 afos, con antecedente de convulsiones generalizadas
en el afio 2009, detectandose en el 2014 lesién ocupante de espacio parieto-occipital derecha, la cual es extirpada,
informandose como meningioma. Evoluciona con recidiva tumoral 3 meses mas tarde, evaluandose por inmunomarcacion
nueva muestra de lesién, con la que se arriba al diagnéstico de hemangiopericitoma.

Conclusion: El Hemangiopericitoma cerebral es una patologia rara, de muy baja prevalencia, y de gran similitud clinica

e imagenoldgica con los meningiomas. Incluso genera gran cantidad de diagnésticos erréneos con la histopatologia
convencional. Por todo lo antes mencionado, es muy importante tener presente esta patologia a la hora de pensar en
diagnosticos diferenciales de meningiomas, siendo fundamental la inmunomarcacion para confirmar uno u otro diagnéstico.
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ABSTRACT

Introduction: In 1942, Stout and Murray described an extraneural tumor composed of a proliferation of blood capillaries with
normal endothelium and surrounded by neoplastic cells, which presumably arose from pericytes. The neoplasm was thus
labeled an hemangiopericytoma. This aggressive tumor is more common in adults than in children, in whom it is extremely rare,
with only 11 cases reported in the literature. It stems from the malignant transformation of pericytes of Zimmerman.

Case report: We present the case of a 16-year old teen with a history of generalized seizures in 2009, in whom a space-
occupying parieto-occipital lesion was detected and removed in 2014, at which time it was diagnosed as a meningioma.
However, upon tumor recurrence three months later, further immuno-staining revealed the lesion to be a hemangiopericytoma.
Conclusion: Cerebral hemangiopericytomas have a very low prevalence and high degree of clinical and imaging similarity with
meningiomas. This similarity frequently leads to misdiagnosis with conventional histopathology. For this reason, it is crucial to
remember this pathology in the differential diagnosis of a meningioma, so that appropriate immuno-staining is performed to

either confirm or rule out its presence.
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INTRODUCCION

El hemangiopericitoma es un tumor raro de origen me-
senquimdtico altamente celular y vascularizado, que se ca-
racteriza por una gran tendencia a la recurrencia y a gene-
rar metdstasis extraneurales, a pesar de la excéreses radical
y radioterapia postoperatoria. Los tumores de cabeza y
cuello representan el 25%-33% de todos los casos de he-
mangiopericitoma, constituyendo el 0,29%-1% de todos
los tumores intracraneales.” La composicién celular exac-
ta se ha mantenido poco clara, aunque algunos investiga-
dores la atribuyen a células perivasculares pluripotentes
llamadas pericitos de Zimmermann que rodean los capi-
lares. En la clasificacién de tumores del sistema nervio-
so central de la Organizacién Mundial de la Salud 2007,
esta neoplasia se identificé como una entidad distinta en
el grupo de tumores no meningoteliales mesenquimales.
Clinica e imagenol6gicamente es dificultoso diferenciar-

lo del meningioma. En cuanto al tratamiento, aun consti-
tuye un reto.

En este estudio se discute un caso confirmado por histo-
patologia e inmunomarcacién de hemangiopericitoma in-
tracraneal, con multiples recurrencias en sitio primario.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 16 afios de edad con ante-
cedentes de Convulsiones Ténico Clénicas Generalizadas
en el afio 2009, por lo que fue medicada con Divalproa-
to de Sodio 750 mg/diarios. En el mes de abril del afio
2014 inicia con cefalea gravativa holocraneana asociada a
vémitos. Posteriormente presenté un cuadro transitorio de
paresia braquial izquierda. Se realiz6 TAC de cerebro con
contraste (fig. 1), que objetivé lesién espacio ocupante cor-
tico-subcortical parietooccipital derecha heterogénea de
bordes irregulares, netos, con edema perilesional que ejer-
cia efecto de masa, colapsando ventriculo lateral ipsilateral

Soledad Gamarra y realce heterogéneo del contraste endovenoso.
solega9@hotmail.com Se solicité RM de cerebro con Gadolinio en la que se des-
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Figura 1: TC al ingreso simple y con contraste.

Figura 2: TAC postoperatoria.

Figura 3: RM de cerebro con y sin contraste.

cribié lesién con dreas sdlidas y quisticas de didmetro trans-
verso de 45.3 mm, anteroposterior 50.4 mm y cefalocaudal de
58 mm, con captacién hetereogénea del material de contraste.

La paciente fue intervenida en el mes de mayo del mismo
afo, realizindose la exéresis macroscépica total de la lesién
con cierre dural y reposicién de la plaqueta 6sea (fig. 2). La

Figura 4: A) RNM sin Gadolinio y RNM con Gadolinio. B) Sin contraste.
anatomia patoldégica informé proliferacién de células me-
ningoteliales de escaso citoplasma, nicleos redondeados y
ovoides dispuestos en nidos s6lidos.

En otros sectores se observaron células de aspecto fusifor-
me, con disposicién en fasciculos cortos, hipercelulares, es-
troma laxo compatible con Meningioma Mixto (Meningo-
telial + Fibroblastico).

La paciente cursé su Postoperatorio (POP) de manera fa-
vorable otorgindose el alta hospitalaria dos dias después de
su intervencion.

En el mes de agosto del mismo afio volvié a la consul-
ta presentando vémitos y cefalea intensa, por lo que se soli-
cita nueva RNM de cerebro observindose recidiva de la le-
sién (fig. 3).

La paciente fue re-intervenida realizindose en esta opor-
tunidad exéresis dural, la cual junto a la lesién fue remiti-
da al Servicio de Anatomia Patoldgica e Inmunomarcacion.

Se practicé duroplastia con injerto heterélogo sin reposi-
cién de plaqueta sea.

Evolucioné de forma éptima, por lo que recibié el alta
hospitalaria tres dias después de ser intervenida iniciando
tratamiento oncolégico.

De forma ambulatoria se solicit6 RNM de cerebro y de
columna cervico-dorso-lumbar, la cual fue realizada en el
mes de octubre del afio 2014. En cerebro se apreciaba né-
dulo occipital derecho de 22 mm que realzaba intensamen-
te con gadolinio (2° recidiva) y engrosamiento de la cubierta
meningea adyacente (fig. 4).

A nivel de la medula espinal no se detectaron alteraciones.

El estudio anatomopatoldgico de la pieza remitida de la
27 intervencién revelé densa proliferacién de células pleo-
morficas, de nicleos ovoideos, con dreas de gran anisocario-
sis e hipercromasia que en sectores se disponian rodeando
estructuras vasculares dilatadas congestivas (fig. 5). Dichas
células resultaron negativas para marcadores neurales y epi-
teliales, siendo positiva solo para CD34 y vimentina. Con
coloracién de reticulina. Se evidencié también positividad
de la misma rodeando células tumorales individuales. Ha-
llazgos compatibles con Hemangiopericitoma.

La paciente fue intervenida por Tercera vez con buena
evolucién general recibiendo el Alta Hospitalaria e indica-
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Figura 5: TC postoperatoria.

Figura 6: TC postoperatoria.

Figura 7: Coloracién Hematoxilina eosina. 40 X: proliferacion de células pleomorfi-
cas, ricamente vascularizada.

cién de tratamiento Oncoldgico radiante (fig. 6).

En el mes de diciembre se recibe informe de inmunomar-
cacién, describiendo que la lesién se corresponderia con un
Tumor Anaplisico Mesenquimitico con Patrén Heman-
giopericitico (Grado III), con proliferacién fusocelular y
epiteloide atipica ricamente vascularizada (fig. 7). Densa
trama reticulinica y negatividad para marcadores gliales y
epiteliales. Indice de proliferacién Ki 67 del 15% CD34 +
DESMINA-+.

DISCUSION

El Hemangiopericitoma es un tumor mesenquimal que se
origina en los pericitos de Zimmerman.! Histopatolégica-
mente se clasifican en diferenciados (WHO 1II) y anaplési-
cos (WHO 11I). El caso presentado se trata de un anapld-
sico, WHO III. Son mds frecuentes entre la cuarta y quinta
décadas de la vida. En los nifios son extremadamente raros,
solo 11 casos han sido reportados en la literatura. Clinica-
mente son menos agresivos que en los adultos."

El sintoma mds frecuente es la cefalea pudiendo causar
también déficit focal y convulsiones.

Es una neoplasia rara que puede afectar a cualquier par-
te del cuerpo siendo mds comun en extremidades inferio-
resy retroperitoneo.

A nivel de sistema nervioso representan al 0,4-1% de los tu-
mores.>® Son mids frecuentes en el compartimento supraten-
torial y también pueden afectar a la médula espinal.

Los mds frecuentes son los parasagitales en relacién con
la hoz cerebral.

Son lesiones unicas. Se cree que no existen hemangiope-
ricitomas multicéntricos. Cuando aparecen varias lesiones
en el mismo paciente se asume que podrian ser el resulta-
do de una siembra a través del LCR de un hemangioperi-
citoma inicial dnico.

Histolégicamente consisten en numerosos conductos ca-
pilares rodeados de células fusiformes. El diagnéstico di-
ferencial debe realizarse con los meningiomas,® con los
cuales puede confundirse tomogrificamente y al andlisis
histopatolégico convencional. La ausencia de calcificacio-
nes es uno de los puntos clave que juega en favor del diag-
néstico de Hemangiopericitoma.®

Tienen un comportamiento agresivo con marcada ten-
dencia a recurrir localmente o a distancia en 50% de los
casos, hacia pulmon, hueso e higado.*"’

El diagnéstico de certeza sélo se obtiene a través del exa-
men histolégico y de la inmunomarcacién siendo el An-
tigeno de membrana epitelial (EMA) negativo en los
Hemangiopericitomas y positivo en los Meningiomas.
También se diferencian en el depésito de reticulina con las
técnicas de inmunomarcacién siendo intenso en los He-

mangiopericitomas no asi en los Meningiomas.*”
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El tratamiento de eleccién es la reseccién total de la le-
sién.” En ocasiones, la embolizacién prequirdrgica puede
ser de gran utilidad debido a la predisposicién que presen-
tan estas neoplasias a sangrar durante la intervencién dada
su hipervascularizacién.*®

No hay datos certeros acerca de cuantas veces la lesién
debe ser resecada en casos de multiples recidivas, pero un
trabajo realizado en la Universidad de Washington, Seatt-
le, USA, con 16 pacientes diagnosticados de Hemangio-
pericitoma entre los afios 1990 al 2013, da cuenta que el
menor nimero de cirugfas fue una y el méximo nueve.”

La radioterapia adyuvante se recomienda en casos de re-
seccién incompleta, lesién no resecable, recurrencias que
miden menos de 25 mm en su mayor didmetro' o bien
como terapia paliativa, ya que disminuye el indice de reci-
divas con dosis superiores a los 50 Gy.”* La quimioterapia
se emplea para tratar las metdstasis y los tumores que no
responden a otras medidas de control local.”!!

La quimioterapia (ciclofosfamida + adriamicina + vin-

cristina, seguida de o-IFN, seguido por el ICE) pueden
ser utiles para HPCs intracraneales intratables recurren-
tes. Desafortunadamente, los resultados de la quimiotera-
pia no son eficaces.”

CONCLUSION

A pesar de ser un tumor infrecuente, el hemangiopericito-
ma se debe considerar en el diagnéstico diferencial de una
masa intracraneal meningea cuando sus caracteristicas su-
gieren mayor agresividad que un meningioma. La anato-
mia patolégica e inmunomarcacién son la piedra angular
del diagnéstico.

El factor mas importante que determina la recurrencia
y la sobrevida de estos pacientes es la extensién de la re-
seccién quirtrgica. El caso presentado tuvo un compor-
tamiento mds agresivo que los casos reportados en la li-
teratura ademds de haberse presentado en una paciente
adolescente.
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COMENTARIO
Descripta en 1942 por Stout y Murray, caracterizada por ser un tumor extradural constituido por una proliferacién de
vasos y células anaplasicas que se originan en los pericitos, por lo que fue denominada hemangiopericitoma.

Se trata de una entidad rara, agresiva y frecuente en adultos, con clara tendencia a la presentacién familiar y poco fre-
cuente en los nifios. Solo hay reportados 11 casos en la literatura neuroquirirgica actual.

En el caso de referencia de gran similitud con los meningiomas cldsicos, que fue tratado quirdrgicamente como si se
tratara de un tumor de estirpe meningeo.

En el caso comunicado, se trata de un joven de 16 afios portador de un tumor de regién parietotemporal, cuya anato-
mia patolégica mostraba un tumor, simil de ser confundido con un meningioma clésico. Dicho tumor recidivo a los 3
meses de la primera cirugia, la cual fue utilizada para confirmar la estirpe meningeomatosa por inmunomarcacién.

Representa dentro de los tumores de cabeza y cuello el 30% de los casos titulados Hemangiopericitomas. Asi mismo
constituye el 1% de los tumores intracraneales.

Descripcién del caso: Se trata de un paciente de 16 afios con comienzos de sintomas neurolégicos a predominio con-
vulsivo, medicado con divalproato 750 mg/dia.

El estudio por imdgenes confirmé la presencia de un tumor parieto-occipital derecho con efecto de masa y refuerzo
con el contraste endovenoso.

El paciente fue intervenido quirdrgicamente con la extirpacién total del tumor, confirmédndose el diagnéstico patoldgi-
co previo, comenzando el tratamiento oncolégico inmediato.

Los autores clasifican al tumor como un grado tres a su patrén hemangioblastico.

Estor tumores representan el 0,4 a 1% de los tumores de fosa posterior del adulto.

Su tratamiento de eleccién es la reseccién total y tratamiento oncoldgico e irradiante complementario.

Conclusién: Se trata de un tumor infrecuente, simil a los meningiomas y de mal prondstico con respecto al tratamien-
to quirdrgico, radiante y oncolégico actuales.

Jorge D. Oviedo
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