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Resumen

El hemangiopericitoma es un tumor poco frecuente del sis-
tema nervioso central con grado de malignidad variable y
prondstico reservado. Segun la clasificacion de la OMS estas
lesiones pueden clasificarse como grado | (benigno), grado
Il (tumores de lento crecimiento, algunos con tendencia a
progresar a mayor malignidad) y grado lll o anaplasico (tu-
mores infiltrantes con células anaplasicas y mayor nimero
de mitosis), éste Ultimo con mayor tasa de recurrencia y ca-
pacidad metastasica.

Histoldgicamente se caracteriza por tener un componente
de células compactas fusiformes y un patrén vascular de
estroma ramificado en forma de “asta de ciervo”.

El cuadro clinico varfa dependiendo de su localizaciéon y
tamano, los signos y sintomas mas frecuentes son convulsio-
nes, cefalea y déficit neurolégico focal.

El acercamiento diagnostico inicial es la tomografia com-
putarizada que aporta datos de sospecha, sin embargo, la
resonancia magnética constituye el pilar diagnostico, ya que
aporta datos importantes que se vuelven mas significativos
con el uso de secuencias funcionales como la tractografia.

Presentamos el reporte de un caso clinico con revision de
la literatura y los hallazgos més significativos en los estudios
de imagen.

Palabras clave: Hemangiopericitoma; tomografia computari-
zada; resonancia magnética.
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Malignant hemangiopericytoma: a case
report and literature review

Abstract

Hemangiopericytoma is a rare tumor of the central nervous
system with varying degrees of malignancy and poor prog-
nosis. According to the WHO classification, these lesions can
be classified as grade | (benign), grade Il (slow-growing tu-
mors, some with a tendency to progress to more malignancy)
and grade lll or anaplastic (infiltrating tumors with anaplastic
cells and a greater number of mitosis), the latter with a higher
recurrence rate and metastatic capacity.

Histologically they are characterized by having a compact
spindle cell component and a branched stromal vascular
pattern in the shape of a “deer horn".

The clinical picture varies according to its location and
size, the most frequent signs and symptoms are seizures,
headache and focal neurological deficit.

The initial diagnostic approach is computed tomography
that provides suspicious data, however, magnetic resonance
imaging is the main diagnosis, since it provides important
data that becomes more important with the use of functional
sequences such as tractography.

We present the report of a clinical case with literature review
and the most significant findings in imaging studies.
Keywords: Hemangiopericytoma, computed tomography;
magnetic resonance.

INTRODUCCION

El hemangiopericitoma (HPC) fue descrito por pri-
mera vez en 1942 por Arthur P. Stout y Margaret R.
Murray como un tumor de tejidos blandos, presu-
miblemente de origen pericitico, con una poblacién
monomodrfica de células compactas poligonales o
fusiformes y un patrén vascular del estroma rami-
ficado con forma de “asta de ciervo”, es un tumor
raro que varia en cuanto a su malignidad y su pro-
néstico es reservado.

Segun la clasificacién de tumores del sistema
nervioso central de la Organizacién Mundial de la
Salud (OMS) 2016, estas lesiones pueden clasificar-
se segtin la hipercelularidad, necrosis y presencia de
mitosis en grado I, considerados tumores benignos
y con <1 mitosis en 10 campos a seco fuerte, grado
IT con 2 a 3 mitosis en 10 campos a seco fuerte
o grado III (anapldsico) con 4 o mds mitosis en
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10 campos a seco fuerte', los tumores de grados I1
y III son considerados malignos y a mayor grado
histolégico, mayor tasa de recurrencia y de realizar
metdstasis fuera del sistema nervioso central (SNC),
tipicamente al higado, pulmones y hueso? (presentes
en el 20% de los casos).

La edad de mayor incidencia de estos tumores
es en la cuarta década de vida, la localizacién mds
frecuente en el SNC es supratentorial (90%) y solo
10% ocurren en la médula espinal.

Clinicamente, la sintomatologia es variable
dependiendo de la localizacién y el tamafio del
tumor. Los sintomas mds frecuentes son: convul-
siones, cefalea, déficit neurolégico focal y sinto-
mas relacionados con el aumento de la presién
intracraneal.

El acercamiento diagndstico inicial es la tomo-
grafia computarizada que aporta datos de sospecha,
sin embargo, la resonancia magnética constituye el
pilar diagnéstico, ya que aporta datos importan-
tes que se vuelven mds significativos con el uso de
secuencias funcionales como la tractografia, ésta
tltima genera informacién con relacién en los trac-
tos cerebrales, con lo que se observa la afeccién de
algtin tipo en el trayecto de los mismos’.

CASO CLiNICO

Hombre de 24 afios con carga genética para dia-
betes mellitus por parte de los padres. Niega an-
tecedentes personales patolégicos de importancia.

Inici6 su padecimiento actual 2 semanas previas
a su ingreso con cuadro caracterizado por mono-
paresia de miembro pélvico izquierdo, la cual pro-
gres6 a debilidad del miembro tordcico izquierdo
acompanado de pardlisis facial ipsilateral, ademds
de hipoestesia braquiocrural del mismo lado.

Posteriormente present6 cefalea holocraneana de
moderada a severa intensidad de tipo opresivo, 7/10
en escala de escala visual analégica (EVA) que cedia
parcialmente con la administracién de analgésicos,
la cual se acompanaba algunas veces de ndusea y
vomito.

Fue valorado por el servicio de neurocirugfa,
quienes en la exploracién neuroldgica encontraron
funciones mentales conservadas, con disminucién
marcada de la fuerza muscular del hemicuerpo iz-
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Figura 1. Tomografia computarizada de crdneo simple

Imagen: Diaz Escareno et al.

Cortes axiales (a, b) con reconstrucciones multiplanares coronal (c) y sagital (d). Se aprecia lesion

aparentemente extraaxial frontoparietal derecha, ovalada, heterogénea de predominio hipodenso (20

UH) al parénquima cerebral con dimensiones de 87 x 62 x 50 mm en sus eje longitudinal, anteroposterior

y transverso respectivamente, que condiciona efecto de masa sobre el cuerpo calloso, nicleos de la
base y tdlamo ipsilateral con desplazamiento de la linea media de hasta 20 mm.

quierdo, por lo que se solicité tomografia de crineo
como abordaje diagnéstico inicial (figura 1).

Ante los hallazgos se realizé resonancia magnéti-
ca (figura 2) como complementacién diagndstica y
para planeacién quirtrgica, con secuencia adicional
de tractografia (figura 3).

Se decidié tratamiento quirdrgico con resec-
cién completa extensa y se envi6 pieza quirtrgica
al servicio de anatomia patolédgica con el resultado
final de hemangiopericitoma maligno (figura 4).

Con evolucién favorable del cuadro, fue egre-
sado a su domicilio con orden de seguimiento y
tratamiento con radioterapia adyuvante.

Se realizé resonancia magnética de control pos-
tquirtrgico temprano (figura 5) 24 horas poste-
riores a la cirugfa, en la cual se observaron algunos

cambios esperados por el procedimiento quirtrgico,
sin evidencia de remanente tumoral.

DISCUSION

Los tumores del sistema nervioso central represen-
tan 2% de todas las neoplasias. Constituyen un
grupo heterogéneo de neoplasias que incluye desde
lesiones bien diferenciadas y benignas, hasta lesiones
altamente invasivas y poco diferenciadas®.

Los hemangiopericitomas corresponden a <1%
de los tumores primarios del sistema nervioso cen-
tral, son tumores hipervasculares, infrecuentes que
se derivan de las células fusiformes perivasculares
llamadas pericitos de Zimmermann.

Fue reconocido como un tumor mesenquimatoso
de base dural en 1993. En el ano 2007 la OMS con-
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Figura 2. Resonancia magnética de encéfalo convencional

Imagen: Diaz Escareio et al.

Cortes transversales ponderados en T1 (a), T2 (b), FLAIR (c), difusion (d), T1 + Contraste (e) y T1 + Contraste
en reconstruccion coronal (f). Muestran lesién supratentorial aparentemente extraaxial de localizacién
frontoparietal derecha, amorfa, con medidas de 85 x 66.9 x 47.4 mm en sus ejes longitudinal, anteroposterior
y transverso respectivamente, la cual es de comportamiento heterogéneo con areas sélido quisticas,
con niveles liquido-liquido asociado a areas de hemorragia predominantemente hipointensa en T1 e
hiperintensa en T2/FLAIR, en difusion muestra dreas de restriccion de localizacion periférica y tras la
administracion del medio de contraste muestra reforzamiento periférico y de la porcion sélida. Se asocia
efecto de masa sobre el I6bulo frontal, ganglios basales y talamo ipsilaterales con desviacion de la linea
media hacia contralateral de hasta 20 mm y herniacién transtentorial descendente (desplazamiento de
las estructuras mediales del [6bulo temporal a través del borde libre de la tienda del cerebelo).

sideraba el hemangiopericitoma y el tumor fibroso
solitario como entidades diferentes, se demostré
que ambos comparten una inversién en 12q13 que
fusiona los genes NAB2 y STATG, causando una
expresion nuclear de SAT 6, que puede ser detectada
por inmunohistoquimica, por lo que en el afio 2016
la OMS los agrupé como hemangiopericitoma/tu-
mor fibroso solitario’.

Las hemangiopericitomas comparten similitu-
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des clinicas y radioldgicas con los meningiomasy es
el estudio histopatoldgico (morfolégico e inmuno-
histoquimico) el que los diferencia definitivamente.

Macroscépicamente los hemangiopericitomas
son tumores sélidos, de consistencia firme, eldstica
y de apariencia lobulada, al corte es grisdceo y de as-
pecto carnoso y francamente hemorrdgico. Histolé-
gicamente se caracterizan por una combinacién de
dreas hipercelulares con dreas hipocelulares, sepa-
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Figura 3. Resonancia magnética de encéfalo con tractografia

Imagen: Diaz Escarefio et al

En corte transversal (a) y reconstrucciones volumétricas coronal (b) y sagital (c). Se observa un compromiso
de tipo Il y tipo lll; desplazamiento e interrupcién de los tractos.

Figura 4. Iméagenes de patologia

iz Escarefio et al

Imagen:

(a) Microfotografia HE 10X. Neoplasia hipercelular, con patrén vascular acentuado en “astas de ciervo”. (b)
microfotografia HE 40X. Neoplasia mesenquimatosa muy vascularizada, con células de nuicleos ovalados y citoplasma
amplio eosinofilo, mal delimitado, dispuestas en pequeios haces que se entrelazan entre si. (c) microfotografia
HE 20X. Vaso caracteristico con forma de “asta de ciervo”, hipercelular y con abundantes mitosis atipicas. (d)
Microfotografia HE 10X. La neoplasia muestra dreas hipocelulares y zonas de necrosis.
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Figura 5. Resonancia magnética de encéfalo de control postquirirgico
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Cortes transversales T2 (a), T1 + Contraste (b) y T1 + Contraste en reconstruccion coronal (c). Se observan
cambios quirdrgicos por craneotomia parietal derecha.

Seidentifica hematoma subgaleal en tejidos blandos adyacentes a sitio de la incision. En lecho quirdrgico
de identifica drea de edema asociada a imagenes amorfas de comportamiento heterogéneo de
predominio isointenso en T1, hipointenso en T2/FLAIR en relaciéon con zonas discretas de hemorragia, tras
la administracion de medio de contraste presenta un realce dural reactivo, sin evidencia de tumoracion
residual. Adicionalmente se observa neumoencéfalo como cambio postquirigico inicial.

radas por haces densos de coldgena con cambios de
hialinizacidn, las células neopldsicas tienen nicleos
redondos, ovalados o fusiformes, con cromatina
fina granular y ocasionalmente nucléolos pequenos
visibles con escaso citoplasma eosinéfilo, el nimero
de mitosis y presencia de necrosis es variable depen-
diendo del grado histolégico, el estroma muestra
variable cantidad de vasos de pared delgada con
forma de “astas de ciervo”, ocasionalmente se puede
ver invasion a parénquima cerebral no neopldsico.
El indice de proliferacién celular (Ki67) es variable,
con un promedio para los tumores benignos del 5%.

Con el uso de inmunohistoquimica, estos tu-
mores tipicamente tienen una reaccion positiva con
la vimentina (95-100%), CD34 (33-100%), Bcl-2
(85%) y CD99 (95%); son positivos focalmente con
desmina, actina de musculo liso, EMA, citoquera-
tina y claudina, los tumores malignos pierden la
expresion para CD34 o muestran solo positividad
focal®. Los tumores son negativos para la proteina
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$100 y CD31. La combinacién de estos anticuerpos
tiene alta sensibilidad, pero poca especificidad, ya
que comparten el patrén con varios tumores de
tejido liso®”.

Estas neoplasias ocurren mds cominmente en
tejidos blandos y representa menos del 0.4% de todos
los tumores del SNC. Su localizacién mds comin
es supratentorial hacia la convexidad y parasagital
y ocurren preferentemente en varones (1.4/1) y en
edades comprendidas entre 38 y 42 anos®.

Los sintomas ocasionados por un tumor prima-
rio del sistema nervioso central se dividen en 2 gran-
des grupos: sintomas focales y sintomas generaliza-
dos. Los sintomas mds frecuentes en la presentaciéon
de un tumor de rdpido crecimiento como son los
tumores malignos o poco diferenciados, son cefalea,
ndusea o vomito, asi como crisis convulsivas.

El abordaje diagndstico, después de una sospe-
cha clinica requiere evaluacién forzosa por un estu-
dio de imagen. Los estudios de neuroimagen pro-
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porcionan informacién importante; inicialmente se
pueden aportar datos que reducen las posibilidades
diagnésticas y senalan hacia una etiologia probable,
aunque finalmente el diagnéstico definitivo lo da el
estudio histopatolégico. Otro topico importante en
relacién con los estudios de imagen, es la utilidad
para la planeacién quirdrgica.

La tomografia computarizada es ttil como abor-
daje diagnéstico inicial; generalmente se identifi-
ca la lesion, su localizacién, su morfologia y es de
especial ayuda en situaciones de infiltracién ésea,
cuando se necesita de urgencia la obtencién de la
imagen o cuando el paciente tiene contraindicacién
para la resonancia magnética.

La resonancia magnética se compone de dis-
tintas secuencias que proporcionan informacién
capaz de reducir las opciones diagndsticas, siendo
el estudio de eleccion para un tumor del sistema
nervioso central.
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Presentan un comportamiento similar a los me-
ningiomas, casi siempre son solitarios y estdn unidas
a una base dural®’.

En contraposicién a los meningiomas, los HPC
presentan erosién del hueso adyacente y general-
mente sin calcificaciones; en cambio, el meningio-
ma provoca hiperostosis en el hueso y se acompana
en mayor medida de calcificaciones.

Tipicamente son isointensas a la sustancia gris
en secuencias ponderadas en T1/T2 y puede haber
vacios de sefial, debido a su naturaleza vascular, mejo-
ran con avidez, aunque a veces de forma heterogénea
con el medio de contraste. Cuando se ve una base
estrecha en la duramadre “acumulacién en hongos”,
con bordes irregulares y lobulados favorece mis el
diagnostico a HPC sobre el de meningioma'.

La espectroscopia se ha vuelto muy til en los
tltimos anos ya que permite mejorar la diferencia-
cién de tumores infiltrantes mediante el andlisis de
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la composicién quimica de alguna parte del tumor;
el N-acetilaspartato (NAA) es un marcador de la
integridad celular neuronal por lo que se encuentra
disminuido en los tumores de alto grado de ma-
lignidad; la colina, que es un componente de las
membranas celulares, aumenta y el lactato se eleva
cuando existe necrosis. Especificamente en el HPC
la espectroscopia denota un aumento del metabolito
mionisitol en el HPC'®!,

La tractografia que utiliza el mismo principio de
la imagen por difusién, permite distinguir la rela-
cién espacial entre el limite del tumor y la sustancia
blanca a través de la visualizacion de las fibras. Es
una secuencia muy util para la planeacién preope-
ratoria con el fin de evitar comprometer el tejido
funcional y los tractos nerviosos.

La relacién entre los tractos y tumores se cla-
sifica en 3 tipos: tipo I o desplazamiento simple,
tipo II desplazamiento con interrupcién y tipo III
interrupcién simple; de modo que la tractografia
permitié la visualizacién exacta de los tumores re-
levantes para tractos elocuentes, siendo beneficio-
sa en la planeacién neuroquirirgica y evaluacién
postoperatoria'?.,

En cuanto al pronéstico, se sabe que el compor-
tamiento de este tipo de tumores es tradicional-
mente benigno, siempre que se pueda lograr una
reseccion total y no existan caracteristicas histolo-
gicas atipicas; aunque la importancia pronéstica de
la atipia focal versus la atipia generalizada, al igual
que el compromiso de los senos 6seos y durales, no
es completamente clara.

Se ha observado que, incluso después de la re-
seccién total macroscépica, los tumores con el fe-
notipo del hemangiopericitoma tienen una alta tasa
de recurrencia mayor de 75% en pacientes seguidos
durante mds de 10 anos; ademds, el 20% de los pa-
cientes desarrollan metdstasis extracraneales, espe-
cialmente en los huesos, los pulmones y el higado®.

El tratamiento para el hemangiopericitoma ma-
ligno es la reseccién tumoral total, la cudl afecta
favorablemente la recurrencia y supervivencia; sien-
do la embolizacién preoperatoria util para evitar
hemorragia durante el acto quirdrgico. También
se ha recomendado la radioterapia adyuvante para
reducir la incidencia de recurrencia'é. @
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