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TUMORES DEL SISTEMA WERVIOSO CENTRAL

EL HEMANGIOBLASTOMN: ASPECTOS CLINICOS Y QUIRURGICOS.

Nuestra tarea es curar al enfermo
haste donde podamos, se ha mani--
frstado el temor de que 1o exoctl
tud e¢e nuestro diagnbdstico ses a-
expenaas de la preclsidn del tra-
tamicnto.

Gopwers. 1845-1915,

El cerebro es una estructura complicade gue No se parece-
a nada de lp que conocemos en el Universe, esif estructurade--
por células eopecializadas, gue funcionan siguiendo las reglas-
que rigen a las demis, por lo tanto su actividad es mesurable.
Ahpra si partimos de lo premisa fundamental que la actividad--
el cerebro 6 lo que a veces solemos denominar, movmiento, pen-~
samipnto o conciemcise, son consecuencia de su Bqatumia y fislo-
lonia, gulzés de la interaccidn de estructuras en cenjunta o --
por seperado. En pocas palabras podemos decir que el cerebro---
normal y su patologis, estdn sujetas a estudio igual, al gue 1o
esth gcualguier drgano de las economia.

Los conocimientos neurclégicos gue son bésicos en le actug
lidad fueron descritpos entre 1870 y 1920, en los trabejos de --
Charcot, DejJerine, H. Jackson, Gowers, fFerrier y Horsley. Sus--
vbgervacliones, deducciones y descripcliones de las. enfermedades~
des gsistema nervipso son tan pertinentes en la sctualidad, como
cuondo se describieron. La diecipline en la observacidon de los-
antecedentea y la exploracidn repetida del paciente, sigue sien
do un ejemplo para el médico actual peara llegar a8 un diagnfsti-=

Co.
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Hoy una de laé lesgignes del sistema nervioso quirfrgicas-
como causa de muerte mas frecuente, son las secundarias s trau-
matismos crénen-encefilicos, seguides por los tumores de ésta -
estrugtura. La incidenciz de los tumores del sistema nervioso--
en realacidn ven los demds es de 2.7 el 3 %, por grupos de edad
en la pedidtrica de los 5 a lds 15 afps, reprasentan =] segun-=
do lugar edel cArncer(del 15 al 20 %), rebasedas unicamente por -
las leucemias, on todes 1ns edades acuvpan del 4.2 al 6§ %%de luos-
tumpnren primaries. Las motastasic al sistema nervioso son de wn
20 & de las masas intracraneales, conr un predominio de las bron
copulmonares, en suma los tumcres del sistema nervioso, son mas
frecuentes on hgmbres 56 %gue en las ma jeres. ( 33, 34, 53 y 57

5y comportamientn histeldqice vy bLioldgico, en las mujeres-
v henigne mas frecuentemente (meningeomas, neurinomas, etc.).
Lo locelizacion en les gdultos es en el 70% supratentorial y en
los inmfantes el 70% e infratentorial, siendo en éstos Oltimos-
generalmente malignos ( astrocitomas, medulchlastomas y ependi-
mgmas), en cambio en los adultos el 50% de todos los tumores,--
san benignos. Las neoplasias del sistema nervioso en general, -
su evolucign eclipica, so exiirpe histoligica y su ectividad bip
légica, es muy diferente al rwsto de los tumores del cuerpo. --
Por ejemplo su evolueidn clinica, va a depender en Fforme prima-
ria-al sitio de su origen y secundariomente al efecto de masa--
que provaque sobre otres estrucutras vitales, mas que su activi
biolbdgica & extirpe histoldgico, asi podemos observar gue no --
siguen estrictamente las reglas gue rigen, a los otros tumores-
extracerebrales en su activided bivlogica (estadios I-IV Kernpo-

lan-Broders) -



, . 3

Los tumares del.sisteme nervioslo no. respeten edad nl sexa
éumu podemns ver en lag neoplasias del resto del argamismo, que
aumentan su malignidad caon lgs edad, mientras gue las del siste
ma nervioso el 50% en las ededes avanzadas son benignos.

La frecuencis de los tumores del sistema nerviose segin la
extirpe histelfgica, es méds o menos semejante, desde las prime-
ras clasiflcaciones hechas por Cushing y Balley (1928), a las -
actuales realizadas por la 0MS (18795, 57. Penfield y Schiéffer-
adaptaron de manera cosi completa la clasificacidn reglizada --
por Cushing vy 8ailey, Bernstrand con el material de Olivecrocna-
brinde wuno Lase morfolégica a la clasificgeldén bilogies de loa-
(f1tomas, en camblo Pig del Rio Ortega, se opuso a le clasifica-
idn de Cushing. Hernohan con el fin de unificar los puntos de-
vista o2 nenrnclrujanns vy neuropatdloges propuso wuna clasifice-
citn méas sencilla, siguiendo las ideas de HBroders, basedas en =
la anaplasia de la evolucidn celular de log tunores (estadlos-
I al IV). Ha sida vy serd dificil e inexacto trotar de clasifi--
car un tumor, por el estudio histolfgico de una pequefia mMuestra
de lns tejidos anormales, extraldeos guirdrgicemente, y& gue en-
acaciones, los tumures pueden ser mixtos. 10, 18, 41, 42, 53 57

lLas series de tumores cerebrales revisadas, dande las fre-
cuencias y carecteristicas sgn semejantes, son las mas grandes-
nstudiadas mundialmente por Cushing en 1932, 2023 tumores, Oli-
vecrong en 195z, 5620 tumores, Zblch en 1957, 59971tumores, Zim-
merman en 1968, 4532 tumores. La revisidn realizada durente el-
heriodo de 1974 a 1884 en la Unidad de Neurolopgia y Neuroclru--

gia de}l Hospital General de México de la §54, se encontraron---

586 tumpres, en la Unidad de Patologia del mismo hospital en ~-
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treinta afios de 1953 a 1983, se diagnosticaron 716 tumores, és-
tas dos revisiones, qQue nos se comparan a las grandes serles ==
menc lonadas anteriomente, muestran semejante frecuencis de los-
tumores y su cemportamiento bhinldgico. Debo mencionar oue eBn --
marza de 1964, se publicd una revigidn por el bOr. Reyes A, de -

26 afios, rn la cual repgrta 450 tumores, mostrando algunas va--

riedades en su frecuencia. 10, 39, 41, 42, 53,

En 1a tobla ndmera 1, se presente un registro de los tumo-
res del sistemo nerviosn,, estudiades por varios autores desde-
ushing en 1922 o Zimmerman en 1968, cn donde se mugsira el nl-

mero totel de los tumores y sw porcentaje de ecada unos de ellos

Tab. 1.

TUuMOR No. %
GLIOMAS 12 079. 43.9
MEMINGEOMAS 4 7242. 17.2
METASTASILS 2 773, 10.1
ADEMOMAS HIPOFISIARIOS 2 388, 8.6
SUHWANNOMAS 1 922, 7.0
COMNGENITOS T 443, 5.2
DE ORIGEN VASCULAR 843, 3.0
SARCOMAS 423, 1.5
NO CLASIFICADOS 782. 2.8

Modificado de Youmens. 1982,
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La tabla ndmero 5 nos muestre los porcentajes de los S5B6--
tumares, tue e di;gnnsti:arnn en el Hospital General de Méxieco
ern un peripdo de 10 afos, en el cual vemos, Que en nuestra revi
$idn las frecuencios son semejantes a excepcitn de los adenomas

ﬁue 2l porcentaje ss el doble.

Tab. .
TUHOR No. %

ASTRAOCITOMA 110 18.75.
HCDRDLOBLASTMA 30 5.11
GLIDBLASTOMA M. 16 2.73
HIMEALOBLAGTCMAS 2 0.34
UL IGODENDROGL IOMAS 4 0.68
HEMINGEOMAS M6 19.79
ADENOMAS HiPOFISIARIOS 132 22.52
METASTASIS 75 12.79
LGUHWANNOMAS 30 5,11
QUISTES ERPIDERMOIDES 10 1.7

HEMANGIOALASTOMAS 7 1.2

PARILGMAS DE PLEXOS . 4 0.68
CORDOMAS h 0.68
QUISTES DEL III Ventricula. 2 0.34
SARCOMAS 2 0.34
CHANEOFARINGEOMAS 26 4,93
LTROS ' 6 ' 1.02

TOTAL 586 - 100.00
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En la tabla nimera 3 desplosamos cada uno de los tumores--

de las revisiones éxtranjefaa, los encontramos de ls siguiente-

forma, por grupas &e edad vy en todas las edades:

Tab. 3.

EN TODAS:LAS EDADES ..o - .. <. .. -« NINOQS.HASTA DE 15 AfOS.
G ASTROCITOMAS G
L, MALIGNOS. 50 2 60% ?STRGE‘TUMAS +50% L
1 ASTROCITUMAS | CEREBELOSD 30%
a ! T 75%
- : G A g
0 gy BENIGNOS. 257a 30% TALD CEREB. 105
# OLIGUDENDROGLIOMAS 5% OLIGODER. 1-2% 1]
A EPEND ITMOMAS 59, "
[+
5 MEDULUIBLASTOMAS 6% EPENDIMOMA 8%
A
SCHIGAMNDMAS 6%
{ 5
1 . - f
HMENIRNGEOMAS 15% MEDULOGLAS TOMA 25%
HEMANGIOBLASTOMAS 4 =24 S
LIHiOHAS PRIMARIOE - 1% Schwannomas, meningeonds
Hemwngioblastomos, Sarcao
SARCOMAS 1-2% mas, SOR TATODS.
Tumor de ©. germinesles  1-2% T. de Del. Germinales 4%
1. DERMDIDES-EMIDERMOIDES 1% G. DERMOIDES EPIDER. 2%
CRAMEOFARINGEQMAS k34 CRANECFARINGEOMAS  5-10%
ADENDMAS DE HIPOFILIS 5% ADENDMAS DE H, RARDS

OTROS

100%.

DTROS.

MODIFILDADO DE OKARZAKWI 1983,

Una vez hecho un bosguejo enm genral y sowmerc de los tumo--

res del sistema nervicsa, de sus ceragteristicas clinices v su-

Frecuencias mundial,

y nuirirgicas del HEMANGIOBLASTOMA.

annlizaremgs las cerescteristicss clinicas-
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que se encunbrarnn:en la Unidad de Neurolegia, en el perindo—f-
ge 1974 a 1984, Esfa revisian tiene el objeto decorroborar los-
hollmzges clinicos y quirdrgicos asi como el compertamiento ---
binlfgico de los hemangioblastomas de nuesira unidad, comparan-

dolos con los reportes extranjeros.

MATERIAL ¥ HETODOS:

Se tomaron detos de la unidad de patologia del Hospital Ge-
neral de Mexico, SH5A, de 1953 a 1983, en este periede se reali-
zaran 19 42Y gutopsias reportandose que de @stas, 4123 fueron -

tumores malignos extraneurales, daonde ne se incluyeron las ley
cemias, siende ol 21.22% de la patologia de la sutopsiass reali-
zalas. Log tumores del sistema nervioso fueron 716, siendo éa--~
tng el 3.68% del totsl de les sutonsias y el 14.79 de lps tumo-
dinnndsticnaso. Tumores primaros fFuersn 373, 1.92%., netéstasis-
343, 1.76%, predominando leos de origen broncopulmoner. Hemangio
blastomas vnicamente se repartd 1 en el afoc de 1971, de todos -

los tumores primarios autopsiados.

En la unidad de Neurslgia y Neurocirugia del mismo hospi-
tal, se rovisd el archivo clinico de 1974 a 1984, en éste peri
odo se intermaron 6 Ob4 pacientes, con un promedino anual de ---
U0 a 600, £l total de tumnres durante estas fechas fueron S5B6-
primarios y metdstasis, el diagndstico se realizd clinica e his
topatologicamente v fueron desechados los que no se corrobora--
raon. El ingreso anual de tumores a la unidad es de 55 & 60 de--
todos los ingresos, los gue san intervenidos guirdrgicemente pg..

ra su extirpacidn o tama de biopsia.



RESULTADOS:
De los & O4b paclentes gue ingresaran a la Unidad de Neuro-

logio de 1974 a 1984 se diagndsticarcn 586 tumores histopatolo-
gicamente, reportandose 511 primariss, siendo gésto el B87.2Y.

del total de las tumores, 75 fueron metastasis, 12.8%, semeian-
te o los reportes extranjeros. En la tobla ndmero & se muestra
la frecuengia de los tumpres encentpdos en le unidad de Neuro--

logia del Hoepital Gereral de Méxiwo, 5SA.

Taly. MNo. 4.

TUHOR TOTAL %

ADENOMAS HIPOFISIARIOS 132 22.52
MENINGEOMAS 116 19.79
AGTROCITOMAS 110 18.77
METASTASIS 75 12.8

MEDULOBLASTUMAS 30 5.11
SCHWANNDMAS 30 5.11
CRAMEDFARINGEDMAS 26 b.43
GLIDBLASTOMAS 16 2.73
EPENDIMOMAS 10 1.70
Q- EPIDERMOIDES 10 1.70
HEMANGIOALASTOMAS 7 1.19
PAPILOMAS PRLEX0S COROIDES b 0.68
CORDOMAS 4 | 0.468
OLIGOCENDROGL IBMAS 4 0.68
PINCALOBLASTOMAS 2 0.34
SARCOMASL 2 0.34
. DEL III VENTRICULO 2 0.34
0THOS* 6 - 1.02

TOTAL 586
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*Los otros fueron: 1 ependimoblastoma, 1 kantuastrocituma, 1 4=
linfoma primario, 1 plnealucituma; 1l germinoma de la pineal y -

1 teratoma.

Como observamos de las patologia que se ingresa & la unidad
los tumores ocupan el 9.69%, siendo esto casi semejante a la in
frutoparasitarie {(cisticercosis).

E1 hemangioblagtoma se encuentra en el décimg primer lugar
e todes los tumores del sistema nervioso y en gl décime lugar-
de los tumores primarios. Se encontraron en esta revisidn 7 en-
total 21 1.19. de todos los tumores del sistema nervioso, las -
fque se diagrosticearon clinice e histopatologicamente. €n casos-
de necropsias de 30 afios se ha reportedo 1, 0.27% de todos los-

tumores (7167.

A continuacion en las toblas del 5 al 9, se presentan .1s-
hallazgos te los hemangioblasteomas, encontrados en la unirdad de

neurologia:

Tab. Na. S.Coracteristicas genersles de los pacientes.

.. LA508 SEXD EDAD TIEMPO ANTECEDENTES FAM
M 26 sfins 8 mases No.
F 24 18 No
3 M 21 12 Na
L M 24 a Her. rifiones
' poliguisticas
5 F 20 24 Mo
6 M 26 2 Caso no. 4.

7 F 22 12 Ner .




tab. No. 6. Signos y sintomas:
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SINTOMAS MNo. 5% SIGNOS No. %
CEFALALGIA 7 1000 Papiledema 5 71,42
LATERD-PULSIOM 2 ATHOFIA DE P. 1
HAUGEA 5 ATAXIA 7
VOMITH 6 ROMBERG 6
LISHMINUCION DE LA
AGUDEZA VvISUNL, 5 MISTAGMUS 3
NMAAURGSIS DISMETRIA 6
DIFLOPIA 1 1 ADIADOCOCINE -
' cia. &

PARESIAS = TEMBLOR EN LA
FASE FINAL. 5
TINITUS 1 BABINGHKI 5
FULFENDS 1 DISMETRIA 5

Tab. Np. 7.

Hallazgos

hematoldgicos de éstos pacientes:

CAGD HEMOGLODINA HTO. RESULTADOS.
1 15 ng Lo R En S de laos 7 cosos se en
1 41 contraron cifras dentra =
de limites normales. 71.4
13.6 L]
tn 2 de lous casos se en--
13 [
* i7.3 56 contraron elevados en el-
5 M.3 L2 b y 6, 28. 56%.
[ 18.1 55
.7 . 13.6,, 40

Tab. Na. 8.

Hollazas

Rediologicos:

PLACAS BIMPLES
VENTRICULDGRAFIA

ARGIOGRAFIA
GAMMAGRAMA
TAG

7

Alyunos datos de SHEC.
Desplazamiento del IV ventriculo leve H.

Hidrecefalia, T.

muy vascularizedo en F.P

Tumpr hipercaptante en fose posterior.

T. guistico, en

ocaciones nidulo mural y-

dilatacidn ventricular.
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Tab, No. 9. Hallazgons Quirdrgicos:

TTRO DE TUuMOR CONTENIDO DEL fQUISTE TAMAMND MODULD.
Tumor guisticg con Liguido citrino & De 0.2 cm a 3 om,
nddulo mural. 7. xantocradmico de 50 a muy vascularizado
90 c.c. de ceglor vinao.

Tahy. No. 10. Tratamiente quirdraico y localizacidn:

LGCALIZACIUM TRAMIENTO RECIDIVAS
Hemisferin rcerecbeloso Derivadaos previamen-
l2guierdn. . ce ceenees 5 L7 T +.-5 2 con nédulo re-
Hemisferio cerebeloso Abordaje directo 2. sldual, 2B.5L %,
dorecho. e e s v s s aen el Radioterapia. 2.
Reoperados. 2.

LIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El dilangndstice diferencial se hizo, clinica, radiocldgica y-
macrosc@pinomente, con astrocitomas guisticos del cerebelo, ve-
siculas de cisticercos. Histoldgicamente con meningecmas heman-

giobléstico v metastasis de cAncer de células renales.

CONCLUCIDNES:
be las 5B& tumnres encontrados en el perlodo de 1974 s 1984

hemangiohlastomas fFueron 7 es decir el 1.19 %, silendo é&ste por-
centaje seme jante al de otros autores, 4, 21, 22, 37 y 53.
E1 7 % de la fosa posterior. 13, 30 y 34.

Tndos los hemangioblastomas de ésta serie se encontraraon en

el cerebeloc (Fosa posterior).
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Con lo que réspecta al sexo 4 fueron hombres y 3 mujeres -
57.74 y L2.85 %, sémejante al de otros sutores: S56.5 y 43.5 %--
8, 34, 37 y 56. E1 promeric de edad fud de 23.3, con un rango -
de 20 a 26 efios, todos jovenes con predominio de los homlires.

El cuadro clinico 5 de las 7 pacientes con el 71.42 %, ingre
saron par presentar, sindrome de hipertensidn endacraneana, lg
uf: 0 gevera, yo gue una paclente de 20 afios habia guedado cie--
yu por la hidrecefelia severa gque presentabe,2 de los pacientes
presentaron leves cdatos de disfuncion cerebelosa, los 7 pacien-
tes refirierpn cefclalnia vy otros sintomas ver tab. no. 6. E1 -
tLiempo de evalucidr en promedio Fufd de 12 meses, antes de ingre
sar nl hosplilal, ¢cn un rango de 2 a 24 meses, semejante a lo -
descrito en nbros reportes. 21, 22, 34, 37 y 53.

Estaban asociedpos con policitemia 2 de los 7 casons, 2B8.57 %
uno con 17.5 de Hb, y 56 de Hto. El otro 18.1 de Hbh. vy 55 de -
Hto. Lps reportes pe eires autores informan que slgunos pacien-
tes pueden cursar con policitemia de un 1% a 20%,4, 21, 22 y 5

Los 7 hewmanglioblastomas de ésta revisidn, fueron guisticas-
con nddulo mural, variande sus dimengiones de 0.2 cm =2 3 cm. =3
con un zontenido liguidon de S0 & 90 cc, de color citrino & xan
tocrdmico. Cinco de lus hemangioblostopmas estaban lacalizados -
en el hemisferip irgouierdo del cerebelu-y 2 en derecha, 71.42-
y 28.58 %, otros autores reportaron gue el 33% estaban en el -
hemisferio lzgulerdo y 30% en el drecho con un contenide del --

quiste de 6 @ 90 cc y el 70.5, fueron guieticos y 30.5 sOlides.

21, 22, 34, 37 y 53.
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DIAGNOSTICO:
5e¢ llegd al disgndstico clinicamente, con sospecha de tumor
cereheloso y para corroborarlo, se wutilizaron pleces simples de
créanea. En nlgunas de estas placas se ghservaron algqunos datos

de SHEC y otras fueron normales.

En la venriculo-grafia, se aprecid la deformidad del 1V ven
trigulo. En la TEC se ohservd uno lesiédn guistica en el cerehe-
lo y en algunas se podia apreciar el nddulo mursl. La sngiogra-
fia carotidea wmostraba datos de hidrocefalio vy la vertebral, en

algunas se ghservaba un tumor muy vascularizado on el cerebelo.

+ E1 disgnistico diferencial, radieloglcamente vy transoperatpo
rio se realizd con astrocitoma del eerebelo, vesiculas de cis
ceercos, hlstopatologicamente con meningeomas hemanglipblésticos-

y metistasis de cAneer renal de células claras.

TRATAMIENTO:

Tados lvs paclentes fueron intervenidos guirdrgicamente, a-
5 de ellos previamente se les derivd, por presentar sindrome de
hipertensidn endocraneana secundario a hidrocefalia, posterior-
muente se intervinieron de fosa posterlor y a 2 se les intervinng
directamente el tumor. De los 7 hemangioblastomes, 5 se extirps
ron radicalmente yv 2 guedaron con tumor residual, por lo que --
recibieron radioterppia, recidivaron 2, 28.58 %, posteriormente
se reintervinieron, evelucionando éstos en Forma satisfactoria.

La evolunldn clinlea y radioldgica de control hasta la 2ctu
alidad ha sido satisfactoria, tomandase en febreo de 1985 TCO -~

de control, de algunes de los casos.
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DISCUSTION;

£1 hemangioblastoma es un tumor henigno, augue su Nnombre---
connota agresluldad, anaplasia, de probable origen vascular o -
nial y el origen de algunos de sus componentes es incierto, al-
gunos de estos tumores tienen historie famllliar autostAmica do--
minante en un 20% y del 70 al B0 % generalmente son esponténeons

La M5, incluye como neoplasias de origen vascular: al he--
manjiuhlashnma y al hemanglgpericitoma, Cushing y Bailey inclu-
yeron al hemangioblastoma y gl meningeoma hemanglaebléstico. 41,
42, 53 y 57.
SINONIMOS;

£l término de hamangioblastoma, ful introduclido por Cushling
v Bolley en 1928, de ahl en adelante ha recibido varios nombres
Tumar de Liodou en 1926, hemangioma capller, hemangicendotel.o-
ma, angloperitelioma y angioreticuloma por Dandy en 1928. 9, 10
21, 18, 53 y 657,
HISTORIA:
E1 hemangiohlastoma del cerebelo, fué descrito por primera vez
pﬁr H. Jackson en 1872, el complejo de von Hippel Lindau por =-
Turner en 1887, log hemangioblastomas de la retine por Pannas y
Remy en 1879, LCnollins fue el primero que observo que podian ser
Familiares en 16894, los aspectos# clinicos fueron descritos por-
vgn Hippel de 1904 a 1911. £! primer casa familisr gue afectd a
la retina y @l cerehao, fué descrito por Tresling en 1920. 10, -
21, 22, 51 y 53,

El término de hemangioblstoma es inadecuedo porque connota
malignidad y anaplusiam, fué introducido por Cushing y Balley --

en el afio de 1928, en ése mismao afios Dandy le denpmind angiore-
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ticuloma. Lindau en 1926, fué 2l primero en puntualizar gue =
el tumaor del cerebelo v el de la retima, tiene une histologila

seme jante y vn elgunus pacientes Be asocian con quistes renales
pahncredtico, hepédticwes y céncer renal, denominandose a fatz en
tidad complejo de von Hippel Lindau por Schuback en 1927. 1,4,
6, L2, 21, 22 y 53.

Bl LraLamicntd de éstous tumores, en los primeros dias de-
la cirugia neureldnica, unicamentes se evacushan los gulstes, -
2 los gque se les denominabeo gliowas quisticos. Fué on diciem-
bire de 1922, cuande Cushing drend un guiste y reseco un nbdulo
mural de un hemangiopblastama, en 1928 Dandy opina sebre el trg

temiento guirdrgico de los hemangicblastomas. 9, 10 y 571,

INCIDENCIA: =

Estaos tumnires del sistema nervioso se reportan en la 1ite
ratura gue ocupan del 1 a 2% de los tumores y corresponden al-
7% de los tumores de fosa posterior en los adultos,. 1, 4, 8, -
12, 1%, 21, 22, 34, 27, 41, 42, L4, 4B, 53 y 57.

Unicamegnte se han reportado que el 20% de éstos tumores -
tienenantecedentes familiares, autosOmicos dominantes y que el
75 al 80 %, son expaontineas. 5e han reportade en los extremes-—
de la vida desde el recién nhacido, haste ls octava década de -
la vida, pero generalmente se presentan en javenes de 20 a &0-
afos. Siendn mas frecuentes en hombres gue en mujeres de 2 a 1
observaadaose una complicada relacidnm 2n la asocizcidn del he--
tmangioblastoma del cerebelo, de la retina v el complejo de --
von Hippel Lindau. E1 hemangigblastoms de la retina, no es co-

mdn que s¢ asocie ron el del eerebelo y 80lo se presentas en un
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& %, a diferencla del hemangioblastoma del cerebelo que se Prg
senta en un 20%, en los paclentes gue tienen hemangicblastoma-
de la retinma. El complejo de Von Hippel Lindsu, unicamente la-
mitoad de los peciemtes, lo presentan en el cerebeloc y general-
mente estdn osociados a un gen auvtosbmico daminante en un 20 %_
afectandoc a hombres y mujers por lgual.

El hemannioblastoma cerebral o supratentorial tiene una --
Frocusncia de un 2 a 10 % y el raquiden se reporta en un 5 %,-
anuciado generalmente al caomple jo de van Hippel Lindou, cuando
son (Gniecos, genaralmente se localizan en la reqgidn ceruidal o-
tordcica, Mehwmett., Algunos de estos tumores se han asociado o
con policitemias basta en un 20 % sicvndo ésto mas frecuente en
las pacientes gua tiene antecentes familiares. 1, 4, 95,21, 22-

y 50.

LOCALIZACTIAM :

£l hemangioblestoma del cerebelp guistico, acupan el 70 %
y el sdlido el 20%, se logalizan genermlmente en el vérmis del
cerebelo, perd son mas frecuentes en los hemisferios. E1 supra
tentorinl o cerebal ocupa del 2 al 10 % y frecuentemente in--
gnden las cuabiertas. En suma los del tallo cerebral, médula o
blonga, érea postrema, IV ventriculec y médula espisl un 10%, -
En la médula espinal generalmente son Onices y se logalizan en
la regldon cervial o terécica. 4, 21, 22, 27, 53.
PATOLDGIA:

El hemanglioblastoma es un tumor, que se localiza en la --
Pilamadre del cerebelo, cerca de las arterismy venas superficlg

les es de color rosa amarillento, puede ser; quistice en un -
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70 % y sé6lido en un 20 %. el quiste puede ser Gnico o multip’e
en-un.10- %, los quistes inicos pueden alcanzar volumenes de --
unos 90 ml., los del tallo cerebral y los supratentoriales ---
unos 20 ml. Su. pared es blance y lisa, =5 un tumor no encapsy
lado. £1 coantenido del guiste gs un ligquido de coleor amarillo-
clarn, si sanqra la pared es herrumbrosa y el liguido se hace-
xgantocrdmico o café, el contenido protéico puede 2lcanzar los
5 gr. de proteimas por 100 ml. Los tumores quistices genernl--
mente prescentan un nddule mural y en ocaciones éstos pueden --
ser multiples, el volumen de los nddulas puede variar de 1 mm-
o 30 mm, por lo tanto en pcaciones se hace dificil su identli--
tificecidn, el tamafio del nrddulo no esta en relmsgidn cen el --
volumen dol gulste, féstos nodulas pueden localizarse en la pin
madre, o en 1a pared del quiste. &, 12, 21, 22, 41, 42 y53.

L1 hemanngioblastoma puede extenderse poar le pia-aracnol
des o involucrar a la duramadre, de la tienda del cerebelo en-
unn 20 %, Esta invacidn de la duramedre, ocurre on !z mlitad de
tes casgs Supratentoriales, reramente da metastasls y cuando -
su presenton son por implantes quirdrgices. &, 21, 22, 53.

£E1 hemangioblastoma del cerebhela también se le ha llame-
do tumer de Lindau y al de la retines de VYon Hippel, en la revi
sion de Lindau en 1926, notd que a éste tumor se le podia asga
ciar una gran variedad de anormalidades: Carcinoma renal, ri-
finnes pnlinuisticns, quistes pancredticoes, hepaticos, adenoma-
tasis tubulaur del epididimo, feocroumoclitoma y eritrocitemia en
un 20 %, &4, 21, 22, 41, 42, 53, Cuando éstas snormalidades se-

le asocian al hemargioblastoma de la retine, se le denomina --



comple jo 6.sindrumeide Von thpel—Lindau. &; 21, 22, 41, 42, 53
56 y 57.
- PATOLOGIA MICRDSCDPiEA:

El hemannioblastoma del cerebelo, histologicamente y por-
su compnrtamiento bleldgico, &8 un tumor bemigne, aungue su --
nonbre onnote agresividad y anaplesia. Estd Farmado basicamen
Lo por tres tipos de células: endoteliales, pericitos y las -
del estroma (células claras), de las cusles su origen es in---
cierto hasta la fecgha actuasl. &, 12, 23, 31, 33, 41, 53 y 57.

Su microestructura consiste en una prolifersclaGn de va--
sos  ganguineos, células encdoteliales, pericites y entre estos
elomentos ibras reticulaces y células claras por lags vacuolas
der lipldns, por lo que se les he llamade células pseudoxantamg
tosas o del estroma., Las células endoteliales, proliferan en -
formn exuberante, por lo cual requieren una alineacidn de los-
espaclios vasculares y forman una envoltura de varios estratos-
danda una uniformidad 2 su estructurw, tienen pocas mitosis -~-
o no las presentan, Su ppariencis es ls de un meningeoma heman
giobléstica, por lo gue se les ha considerade como seme jantes-—
zaon bineidn para reticulinae, se ha demostrade que ttene una --
red de Fibran reticulores que rodean y separasn los espaclios --
vasculares, delimitan también la pruliferacién endotelial. Y-~
raramente se calcifican o se observan depositos d» calcio en =
fstos tumores. h, 12, 21, 22, 23, L1, 42, 53,

Las Células del estroma son identificadas por su pleomor-
Fismo nuclear, su componente en su citoplesma: vacuolas con --
material sudanofiloc o lipido, gue las distiende y puede campri

mir los canales vasculares, éste material les da la amparlencia
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de células clares o pseudoxantomatosas, en otras Areas del tuo-
mor , éstas celulas pue&en formar peguefioe racimos o prandes -
slotes, su origen hasta la fecha @8 inclerto. 13, 23, 33 y 53

l.a parede del quiste 8 el tejide adyacente cl nddulo, mu-
mstra una exubrrante gliosis con abundantes fibras de Rosen---
thal, que pueden simular un astrocitoma en ocaciones éstas nep
nlasiass, adquicren una configuracian lebar vy su patrdn histo-
l8gicn puedr ser semejante a metéstasis de un carcinomas de cé-
lulas claras renales. L, 12,21, 22, 23 y53.

£l oriryen de sus compoenentes histolbgicos, por estudios-
histoguimicos, han demostrado qué las células perivosculares -
tienen un orinen pial vy endotelial, perc el de las célulss del
estroma todavis eg incierte. Spencer y Rubinsteln Infieren gué
su origen puede ser He tejido mesenquimetoso anglogénlco abe--
rrantey otra ecxplicacidn alternativa, es que provengan de la -
piamedre. Mas recclientemente Jurcno, expone: gue pueden ser de--
urirgen endotelial y otros como Jekobiec v Epstein, plersan --
tjue Sean de origﬂn astracitico, 1o que si nos puede quedgr cla
ro, es fue su origen ps todavia incierto. 12, 19, 23 y 53,
Cualguierr que sea el origen del hemangioblastoma, denota una-
gran variedad de elementos gue forman ésta neoplasia: Celulen-
endpteliales, pericitns, canales vasculares con variedad en -
sy calibre, gliosis exuberante peritumoral vy el contenido 1i--
nido de las celuals del estroma, @si como los granvlos cito---
plasméticos, gue se relacidnan con le sustencia eritropoyéti-
ca. Son éstos elementos los gue contribuyen a la heterogenici-
dad de éste tumor, ya gue se ha chservado menos del 10 % de ==
1p

s hemangichlastomas, gue tengen areas semejantes @ log mew-
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ningeomas. Lbos hemangiublaatnmaa rarameﬁte dan metéastasis vy si
peeptamas el nrigeﬁ pial, de éstné tumores nos podemogs expli-=
carla lpcalizacldn tanto cerebeloss, supreatentorisl asi como -
la extracerehral.

Silver y Hennigar. 46. Tomando come referencia la forma =
histoldgics de las células del estroma, dividieron al hemangig
hlastoma en tres tipes: Tipo A @ Juv3nil, gue ésta formado por
capas a4 colurnaos de células pequefias, can poco o nada de conte
nido lipido u pseudoxantomatoso, que es material, que les la -
apurlencia de célulns alaras.

£l tipe 0. Estos tumares estan formados, por igual propaor
cidn de célulans pequedias y pseudoxantomatosas (c. Claras).

€1 tipo C. En eéstos tumores, predominan laos gé&lulas cla--
ras o pseudoxantomafnsas.

CUADHO CLINICO:

£a9 un tumor gue se presenta generalmente en jovenes, es -
mas frecuente on los hombres, gue en las mujeres, con una rela
cidn de 2 a 1. La pvolucidn del cusdrao clinieo puede variar de
mpses 8 algunos afios. Los signos y sintamas, gue se presentan -
on iéste tipo de tumores, pueden ser primerios o secundariocs, -
generalmente por desplazamiento o por sindrome de hipertensidnm
endocraneana. La céfalea es un sintoms primarips vy se presenta-
en un B4 % ue todos los pacientes, puede ser de dos tipes, la-
primaria puede ser sugestiva de shec, el otro tipo es gl gue--
se localliza en la region cervical u acclpital siendo éste tipo

de cefalea- intermitente.
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Las alteraciones cerebelosas, se presentan en un 60 % de-
los casos, cuando la ataxia se asocla con nistagmus y papllede
ma en un 60 %, indicen tumor de fosa posterior, el voimito se-
presenta en un 6O0%, 21 vértige y la diplopia son comines, la -
afecelon & pares craneanaos Se encuentra en un 30% y en pbcacio=
nos  se asocic 3 otro tipo de patologia sistémica, guistes re-

nales, pancreiticos, hepaticos, céncer renal vy policitemia.
" Oecacionulmente la primera manifestacian, nos puede indicar
una Memorrugic subarscnoidea o parenguimatosa, cuando el tu--

wer 1lega songrar en farma gsponténea. 4, 21, 22, 57, hb y 53,

ESTUDIOS UTILIZADOS EN LA INYVESTIGACION DEL DIAGNOSTICD

LABORATORIO:

£n un 20 %, se puede abservar policitemia en sangre peri--
flirica, los pacientes que la presentan generalmente tienen his
toria Familiar, ésto es deblido o una sustancia polipeptidica, -
seme jante @ lp eritreapoyetinoe gue se produce por lescélulas --
Uel pstromsa, se han obhservadn grédnulos necretorios, en su citog
plusma, se ha aisladao 2n el liduldo del guiste, ésta sustancia
o una pretrinag conm un pese malecular, que varia de unas 27 a
70 mil, tanto los tumores guisticos, come los sdlidos, pueden-
producir ésta sustancip, pero ey m@s comdn en los sdlides y en
aquellos gue tlermen antecedentes Familisres., &, 12, 21, 22,:53
RADIDLOGICOS:

En las placas simples de créneno, no muestren datos especi-
Ficos de éste tumor, de un 23 8 30 %, revelan signos de shec--
Y neneralmente el resto de las placas son normales, éste tumor

e presenta calcificaciones.
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Para localizar y en ccaciones para su identificacidn, es
necesarin estudios mAs sofisticadoa, como es TGC, angiogrefia-
vertebral, gammagrafia cerebral y la ventriculografia. 21, 22,
49 y 53,

La ventriculagrofia can aire o sustancias yodadas, cuando
g usan para descarat mesas gue asintan en alquno de los hemig
ferios gercvhelnsny, generalmente provocan desplazamientos, con
tralnterales del ITER y del IV ventriculo en las Incidencias -
frantales, puede habier deformidad del ventriculo en la parte -
gque £std enocontocto con el tumor u obliterar el receso late-=
ral, Lo dilatacido oe los ventriculos laterales y terckrT ven--
triculo depende de2l grado de gbstruccidn del acueducte cere---
nral v de la evolucifin del tumor. Generalmente el hemangioblag
tomy del cercbelo presenta cierta permeabilidad, ya gue tiene-
la tendencis de desplazer y deformar las estructuras mas gue a
nhliterarlas, en camblo el astrocitoma cerebeloso produce bLle-
queg mAs raplidamente. 18 y 49,

En la angigrafia ventebral, el hemangioblastoma, es una -
de las lesiones mads llamativas en los estudios de la foses pos-
terior, en un tumor, gue muestra una vasculeridoed extraocrdina-
rla, se pueds mosirar come unmo masa muy vascularizada, gque pug
de gorresponder al nodulo mural a tumor sédlida, radeada por --
grandes vagos y algunos anermales, gque estan dispuestos en for
ma cirecuylar, en ccaciones, se aprecian nddulos miltiples, gon-
varlas venas de drenaje. 21,22, 18, 44, 49 y 53.

La tomografia computada de créneo, actualmente es el estu
din primaric, cn sospecha de tumores de fosa posterior, los =--

estudlos reallzados:han demostredo que los pacientes, con he--
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mangloblestomas sintométicos, la TCC ba sido asnarmael en todas
los tasos, pero no debemps olvider, gue la angiografis verte--
bral, es mas especifica para verificar o detectar los nddulos-
y las carecteristicag vasculares del tumor. 18; 21, 22, 43,53.

La TLC, generalmente muestre-al homangichlastoma como un-
tumgr de teme jente densidad, que lg del tejido cerebrel, en --
las tamos simples v se refuerzae con vl medlo de cantraste, se-
unocia con un quiste, cun un contenido de menor densided, en--
ncaciones, causo ofecto de wmasa, desplazando el puente vy a la-
cisterna calicular, puede colapsar al IV ventricule y prodecir
secundariamente dilatecidn del sistema ventricular. 18,44, 53,

LLa gammagrefia cerehral, es otro de los estudios indica--
dos con tecnecic 99, muestra la lesidn en un 81 %, de los ca-«
0%, las hemangioblastamas se aprecian como- facos.netos, procg
4ns intensos de hipercaptacidn. Jeffreys, 21,. Otos estudiogs --
‘nueden ayudar como la puncidn lumbar, en la cual se encuentra-
rlevada la presion v la proteimnas. 21, 22, 53.

1 diagndstico definitivo se realiza, por el estudio his-
topatulPugico de lea lesidn obtenida gquirlrgicamente, pues ma-
croscdpicamente o radisldgicamente, hay gque hacer el diagnds-
tico diferencial, con el astracitoma quistico del cerebels, -
nue gs un tumor tamblen de jovenes, localizado en el vérmis---
o #n laos hemisferios cerebelosos y binldigicamente es benignge--
can vesiculas Jde cisticercos, é&tus no presentan nddulo mural -
y Se jresentan - cualguier edad. Histologicamente hay gue he--
cer nl diognimtico diferencial, con el carcinoma renal de cély

las claras. Y 51 no se encuentra el primario, hay QUE SO0SpE-+--
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char en hemangioblastoma y con el meningeoma hemanginblastica.

L, 12, 21, 22, 23, 41, 53 y 56,

'
TRATAMIENTO:

Actualmente el tratamliento mas Favorable, es el guirdrgi-
co, 41 son gulsticas hay gue evacuarlos y el nddulo resecarlo-
radicuualmente. Cuando cSaon multiples los nddulos o sblidos en -
s mayoar parte hay gue resecarlos en blogue, previa oclusian, -
e los vason aferentes y eferentes. 4,8, 9,12, 15, 18,21, 22,
23, 3L, 41 53 y 57.

Como son tumores Senignos la extirpacion radical cenlleva
a la curacldn, reportendose una mortalid postoperatoria de un-
A%y de un 3 o4 1% de recidivas o residuales, cuando gquedan--
nidulo~ guec no e exticpan y un 50 % cuandeo el nbddulo no se --
extirpa en su totalidod. Algunos pacientes requieren derivacio
s previamente #l aberadaje e la fosa posterior. 8, 10, 34,
37, L6, 52 y 53.

l.a radleoterapia, en alguna épaca estabe indicada en éste
tipo de tumores, porgue se cred gue tromhrsaba loe vesos, ac-
tunmente sdlo se indicd cusndo el tumor no se extirpd em su -
totaolidod. Y como ha demostrado clinicamente tener beneficios-
algunos autores reportan disminucion del valdman del tumor,---
praviamente a la cirunia. 15 y 48.

FHOMNOGGTICO:

El pronédstico es bueno, generalmente los pacientes se cu-
ran., Cusndo los tumores se extirpan en wu totalidad y por su -
comportamiento biologico benighos. Se han reportadno sobrevidas

de un 90 % a los 5 afios, 80 % a los 10 afios, 35 % o los 20 a.-
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Frecuentemente la muerte del paciente, no es secundaria !l
tumor o tratamiento de éste. A los pecientes gue no se les £x-
tirpae en su totelidad o en forma radical el hemangioblastoms-
presenta un recurrencia de un 50% ; en los Que aparentazments -
se extirpo en su totalidad, recurren de wun 3 a 10 %, por los =

2 577 0.

nidulos pequedos residuales. 10 , 21, 22, 32, 34, 35, 47 y
La recurrencla de los sintomas de disfuncldn cerebeloso.--
después de una extirpacidn total, puede ser dehida 2 un nueva-

tumor, éstos cogos se presgntan en un 5 % o 10 %, de lou paci-

entes previemente operadus y esto puede acontecer a los 9% o 7

aflos, después de la primera intervencidn. 30, 34, 36 y 37.

As{ para terminar, podemos decirt y casi afirmar, gue ol --
hemangicblastoma del cerebelo es un tumor henigno, tanto histn
ldgicamente, como por su comportamliente biolégien. Si tencmou
la suerte de diagnosticarlo a tiempo, si lo extirpamos radical

mente, el paciente guedard curedo sin mis tratamientn.

£s indingutible gque el peurocirujanu
de la actualidgad, debe tener la ompliia --
percpectivu, si algund vez habir) de bloon
la meta gue pe ha propuesto, de predecir-
antes de operar. No sOlo de uvna Jesién da
da, sino tznbién su probable vardcter biag
légica.

HARUEY CUSHING. 1869 -~ 1439
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