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TUMORES DEL SISTEMA NE~VIDSO CENTRAL 

EL HEHANGIDBLASTDMft: ASPECTOS CLINICOS V QUIRURGICOS. 

NueGtrn torea es curor nl enfermo 
haotn donde padamoo, sa t10 m~ni-­

fcstado al temor de que lo axactl 
tud de nuestro diegn6gtico saa a~ 
cxpenaao de lo pracisi6n del tro­
tomicnto. 

Gow~rs. 1845-1915. 

El cerebro es 11na estructura complicnda que no se parece-

a nndA de lo que conocernos en el Universo, está estructurada--

por c~lulas eaµecializadas, que funcionan siguiendo las reolas-

ri11e rilJDn a loo dem:)s, por lo tanto su actividad es mesurable. 

nhuril si p¡¡rtlmos je lo premisa fundamental que la actividad--

ele]. cerebro 6 lo qu~ a veces solemos denominar, movmiento, pen-

r;nmiento o r:onciencia, san consecuencia de su a~atomia y fieio-

lo~ía, quiz~s de la interacci6n de estructure~ en conjunta o --

por separado. En poc3s palabras podemos decir que el cerebro---

norm'31 1J su patología, están sujetas a estudia igual, al que lo 

e~L~ cualquier 6rgano de la ecancmia. 

Los conncimientos neurológicas que son básicas en le actu-ª. 

lidad fueran descritos entre 1870 IJ 1920, en las trabajas de --

Charcot 1 Dcjerine 1 H. Jackson, Gawers, Ferrier v Horsley. Sus-­

obaervacionas, deducciones v descripciones de las. enfermedades-

des sistema nerviosa ~en tan pertinentes en le actualidad, como 

cuc1ndo se describieron. La disciplina en la abservaci6n de las-

antecedentes v la explaraci6n repetida del paciente, sigue ale~ 

do un ejemplo para el médico actual para llegar a un diagn6sti~ 

co. 
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Hoy una de la~ lenoiones del sistema nervioso quir6rgicas­

como causa de muerte m~s frecuente, son las secundarias a trau­

matismos cr~neo-encef~licos, seguidas por la~ tumores de ~sta -

estructura. La incidencia de los turnares del sistema nervioso-­

en realaci6n c:on las de1n~s en de 2.7 al 3 %, por grupos de edad 

en la pediátrica de los 5 o lds 15 años, representan el segun~ 

da lugar del c5ncer(del 15 al 20 %), rebasados unicamente par -

las leuccmi~s, en todos ln~ edad~s O~Llpan dQl 4.2 al G %de las­

tt1morco pri1~:1rioo. Las m~taatasin al sistema nerviosa son d~ un 

2U % de los masas intracranealeD, can un predominio de los l.JrDJ:! 

copulmonarca, an Guma los tumores del sistema nerviosa, son m5s 

frr!CUr~nteo 1~11 l1orn!JrP-s 56 ~bque en la~ mujeres. ( 33, 31+, 53 y 57 

Su comr11rtamlcnto histol6gico v biol6gico, en las mujeres­

c·~-, benir¡no m{15 f1·ccuontemente ·(meningeomas, neurinomas, etc.). 

L~ local1zoi:i6n en los adultos es en el 70% supratentorial y en 

lou infa11t~s al 70% en inFratentorial, ~iendo en ~stos 6ltimas­

q~neralmBnt~ malignos ( astrocitamos, medulcblostomas y ependi­

momos), en cambio en las adultos el 50% de todos los tumores,-­

non benignas. Las neoplasias clel sistema nervioso en general, -­

su evoluci6n clínica, su exti~pe histol6gica y su actividad bi~ 

16oica, es muy difErente al r8sto de loa tumores del cuerpo. -­

Por ejemplo ou evoluci6n clínica, va a depender en forma prirna­

rio·ál sitia de su origen y secundariamente al efecto de masa-­

quP- provoque sobre otras entrucutras vitales, más que su activ_i 

biológica ó extirpr hiatológico, asl podemos observar Que no -­

olgu~n estrictamente las reglas que rigen, a los otros tumores­

extracerebrales en su actividad biológica (estadios I-IV Kerno~ 

hon-Braders). 
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Los tumores del.sistema nervioslo na respetan edad ni sexo 

como podemos ver en las neoplasias del resta del organismo, que 

aumentan su malign~dad con las edad, mientras que las del sist~ 

ma nervioso el 50% en las edades avanzadas son benignos. 

La frecuP.ncia de los tumores del sistema nervioso según la 

e:<tlrpe histológica, es más a menos semejantE!, desde las prime­

raa closiflcaciones hechas por Cushlng y Bailey (1928), a las -

8ctuales realizadaG por la OMS (1979), 57. Penfield y Sch0ffer­

~üaptaron dP maner~ casi completo !n clasificaci6n realizada -­

por Cushinn y Oailey, Berastrand con el material de Olivecrona­

lirindo una üaBc morfol6gica a la claoificaci6n bil6gica de los­

r:J) lomas, en cnm!:Jio Pio del Ria Drtegu, se apuso a le clasifica­

ci6n de Cushino. Kernahon can el fin de unificar las puntos de­

\1istn r!:~ nc11rnclruju11os y nEuropotÍJlogos propuoo una clasifica­

ción mús !Jencilln, siguiendo lao ideas de E:lroders, !Jasadas en -

lu anaplasj;i de ln evolución celular de los tuinores (estadloG-

1 al IV). tla sida y ser~ dificil e inexacto tratar de clasifi-­

cur un tumo1·, por vl estudio histol6gico de una pequ~Ao muestra 

(j(' los tejl!1Ds ano1·males, extraidos quirúrgicemente, ya que en­

ocaciones, lno tumores pLeden ser mixtos. 10, 18, 41, 42, 53, 57 

Las series de tumores cerebrales revisadas, donde las fre­

cuencias y corecte1·ísticas son semejantes, son las m~s grandes­

~studiadas mundial~1ente por Cushing en 1932, 2023 tumores, 011-

vecrona en ]95(..'., 5620 turnares, Zülch en 1957, 5991tumcres 1 Zim­

merman on 1968, 4532 tumores. La revisi6n realizada durante el­

Pnriorto de 1974 a 1984 en la Unidad de Neurología y Neurociru-­

g {a del Hospital General de M~xico de la SSA, se encontraron---

586 tumores, en Ja Unidad de Patología del mismo hospital en --
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treinta afias de 1953 a 1983, se diagnosticaron 716 tumores, és­

tas dos revisiones, que nos se comparan a las grandes serles ~~ 

mencionadas unteriomente, muestran semejante frecuencia de los­

tumares y su comportamiento bio16gico. Debo rnencionar QL1e en -­

marzo di:! 196lr, se publicó uno revii:;ión por el Or. Reyes A. do -

26 aílas, en la cual rQport~ ~90 tumores, mostrando algunas va-­

ri.edades en su frecuencia. 10, 39, l11, 42, 5J. 

En la t11/1la n6rr1ero 1, oe prBoenta un registro de los turna­

ras del sf5tcmo ner·viosa,. estLidlados por varios ~utores desde-

1:11shing en 1932 n Zimmerrnan en 1960, en donde se muestra el n6-

rr1cro tata! üa los tumores y su porcentaje de cada unas de ella& 

T <ib. 1 • 

TUMOR No. % 

ClLIOMAS 12 079. 43.9 

MENHJGEOMAS 4 742. 17.2 

M[TASTASIG 2 773. 10. 1 

ADnJOMAS HIPOFISIARIDS 2 388. 8.6 

fJCHWAN/IJOMAS 1 922. 7.0 

CONGENI TOS 1 443. 5.2 

DE OFIIGEN VASCULAR 843. 3.0 

SARCOMAS 423. 1. 5 

NO CLASIFICADOS 792. 2.8 

Modlf icado de Voumans. 1982. 
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La tabla nómero 5 nos muestra los porcentajes de los S86-­

t11mores, que se diagnosticaron en el Hospital General de M~xico 

en un perlado de 10 años, en el cual vemos, que en nuestra revJ. 

~16n las frecuencins san semejantes a excepci6n de los adenomas 

que el porcentaje ~s el doble. 

T:1b. 5. 

~~-TLIMOIL_~~~~~~~~~~~~N~o~·~~~~~~--~~~~%~~ 

llSIRDCITOMA 110 18.75. 

1:rn1JL08LASTOMA 30 5.11 

LlL!UBLASTOMA M. 16 2.73 

i~INEALOBLPSTOMAS 2 0.34 

ULJGDUErlDRDGLIDMAS 4 0.68 

lil_OJHJGEOMAS 116 19.79 

ADENOM'1S HJPDFJSIARIDS 132 22.52 

MU ASTAS IS 75 12.79 

~iL:HWANNOMAS 30 5 .11 

\lUISTES EPIOERMDIDES 10 1.7 

HEMANGIDBLASTOMAS 7 -1.2 

f'AP l LOMAS DE PLEXOS C. 4 O. 68 

CDRDOMAS 1, O. 68 

QUISTES DEL lll Ventriculo. 2 0.34 

SAHCOMAS 2 D.34 

Cl<ANEOFAR INGEDMA5 26 4. 93 

DTHOS 6 1.02 
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En la tabla n4mera J desglosamos cada uno de las tumores-­

de la.s revisiones extranjeras, los encontramos de la siguiente­

forma, por grupas de edad v en todas las edades: 

Tab. J. 

E~ TODAS.LAG EDADES 

G ASTROCITOMAS 
L 1,5 MALI GOIDS. 50 o 60?~ 

o 
A'.:iHHJCl TIJMAS 

o 50% BENIGNOS. 25 a 30% 

M OLIGUDENDROGLIOMAS 5% 
A E PEOH> I MOMAS 5% 
,. 
d MEDULIJ8Lll5Tf!MAS 5% 

SC!IWANNOMAS 6% 

MLNlNGEOMA-1 15% 

HEMRNG!OBLASTDMAS 

l T!\JfOMílS PHlM/\HIOS -1% 

SARCOMAS 1-2% 

T11mor de c. gP-rminc:•lcs 1-2% 

Q. DENMOIDE5-E~1DERMOIDES 1% 

CílANEOFARINGEOMAS 3% 

AOOJOl·IAS DE HIPOFHdS 5% 

OTROS 

MODIFICADO DE OKAZRKI 1983. 
100%. 

·•NIÑOS ·HAS1A DE 15 Ai~OS. 

ls TROC l TOMAS 
G 

+50% 
1 
1 
1 
1 
1 
1 

L 
CEREBELOSO 30% 

75% 
TALIJ CEREB. 10% 

OL!GODEN. 1-2% o 

E PErJD l MOMA 8% M 

A 

5 

MEOULOBLASTOMA 25% 

Schwannomas, menlngeomas 
Hemanglcblastomos 1 Ssrca 
mas, son raros. 

T. de Cel. Germinales 4% 

q. DERMDIDES EPIDER. 2% 

CRANEDFARINGEDMAS 5-10% 

ADENOMAS DE H. RAROS 

OTROS. 

Una vez hecho un bosquejo en genral y samerc de los tumo--

re9 del sistema ne1·viaso, de sus caracter!sticas cl!nicas y su-

frecuencias mundial, analizaremos las caracteristicas clínicas-

y quir6rg!cos del llEMANGIDBLASTOMA. 
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que se encontraron en la Unidad de Neurología, en el perlcdo--­

de 1974 a 1984. Estc::i revisión tiene el objeto de corroborar los­

hallazgos clínicos y quirúrgicos así coma el comportamiento --­

biológico de los hemangioblastomas de nuestra unidad, comparan­

dolos con los reportes extranjeros. 

MATEHIAL V HEiDDDS: 

Se tomaron datos de lo unidad de patología del Hospital Ge­

nnral de M~xico, SGA, de 1953 a 1983, en este período se reali­

zuron 19 42~ autopsias repartandose que de ~stas, 4123 fueron -

tumorP.s mülignos extrnncurales, donde na se incluyeron las le};! 

cemlüs, oicndo el 21.22% de la patología de la autopsias reali­

znd~a. Loa turnares del sistema nervioso fueron 716, siendo ~s-­

tos el 3.68~ del total de las outoooias y el 14.79 de los tumo­

dl nnnósticn'1n. Turnaros primoros fueran 373 1 1.92%., r:ietástasis-

3113, 1.76%, predominando los de origen broncopulmonar. ~lemangiQ 

blastomas unicamont.e se report6 1 en el ano de 1971, de todos -

las tumores primarj.os autopsiadas. 

En la unidad ele Neuralgia y Neurocirugia del mismo hospi­

tül 1 se rovlnÓ el archivo clínico de 19?4 a 1981+, en éste pE!rJ. 

oda se internaron ~ 044 pacientes, con un promedio anual de --­

~UD a 600, el total de tumores durante estas fechas fueron 586-

primarios y metástnsis, el diagnóstica se realizó clínic~ e hi,!! 

topatoloalcarr1entc v fueron desechados los que no se ~arrobara-­

ron. El inareso anual de:? tumores a la unidad es de 55 a 60 de-­

todos los ingresos, los que san intervenidos quirúrgicamente p~ 

ru su extirpaci6n o toma de biopsia. 
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RCSUL TADOS.: 

De los 6 044 pacientes que ingresaron a la Unidad de Neuro-

logía de 1974 a 1984 se diagr16sticaran 586 tumores histopatolo­

gicamente, repartandose 511 primarios, ~iendo ésto el 87.2~'. -

del total dE! los tumores, 75 fueran metastasis·~ 12 .8%·1· sr:me:jaFl­

te a los reportes extranjeros. En la tablo nómoro 4 se muestra 

l~ frecuencia de los tumores encontodos en lo unidad de Neuro--

login del l~oapital General de M6xica, SSA. 

Talj, ~Jo. l,. 

T ur-1_o_R~-------------~r_o_r_A_L~------------%~, __ 

ADENOMAS HIPOFISIARIOS 132 

MLNINGEOMAS 116 

l\~.iTHOCITDMAS 

Ml-:Tf1STASI~l 

M[DUL08LASTUMí\S 

SL/-!WAr'lll\JOMAS 

CH i\~JE OF AR I NGEOMAS 

GLIOOLASTOMAS 

E PCl'JD !MOMAS 

q. EPIDERMOIDES 

HEMANGIOGLASTOMAS 

PAPILOMAS PLEXOS COROIDES 

CORDOl-IAS 

DLIGOCENDROGLIOMAS 

PINEALDOLASTOMAS 

SAHCOMAS 

Q. DEL III VENTRICULO 

OTROS' 

TU TAL 

110 

75 

30 

30 

26 

16 

10 

10 

? 

4 

4 

4 

2 

2 

2 

6 

586 

22.52 

19.?9 

18.?? 

12. 8 

5 • 11 

5. 11 

4 • '· 3 

2.?3 

1. 70 

1. 70 

1.19 

0.68 

0.68 

D.68 

o. 34 

D.34 

D.34 

1.02 
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*Los otros fueron: 1 ependimoblsstoma, 1 xantoastrocitoma, 1 ... o.: 

linfoma primario, 1 pinealacitorna 1 1 germinoma de la pineal y -

1 teratoma. 

Como observamos de la patología que se ingresa a ln unidad 

los turnares oGupan el 9.69%, siendo esto casi 5emejante a la i~ 

f"rc:Loparasit~rio (cisticercosis). 

El hen1¡Jngioblastomo se encL1entra en el d~cimo primer lugar 

di:.• tocJos lo!_; tumo¡ries del sistema nervioso V en el décimü luoai·-

de las tumoreLl primarios. Se encontraron en esta revisi6n 7 en-

total el l.) 1J',~ de todo~J los tumores del sistema nervioso, los -

qua se dingnoaticaron cllnica e histopatalo!]icament8. En casoB-

d~ necropai~s de 30 aAos se ha reportado 1, D.27% ~e todas las-

tumores (7'1G). 

A contlr1uaci6n en las tablas del 5 al 9, se pr~sentan ,,s-

hallazgos d~ los hemangioblastomas, encontrados en la unidad de 

n11uralogln: 

Tab. No. 5.Coracterlsticas generales de los pacientes. 

CASOS SEXO EDAD TIEMPO MTECEDENTES FAM 

1 M 26 afias e meses Na. 

2 F 24 18 No 

3 M 21 12 No 

'• M 24 e Her. riñones 
poliquísticos 

5 F 20 24 No 

6 M 26 2 Caso no. 4. 

7 F 22 12 No. 
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tab. Na. 6. Signos y sin tomas: 

SIN TOMAS l\J o. % SI GrJOS Na. % 

CEFALALGIA 7 100·1 Papiledema 5 •71 • 4 2 

LATERO-PULSIDl'l 6 ATROFIA DE P. 1 

íJ/\USEI\ 5 ATAXIA 7 

V[Jl.IJ TO 6 ROMBERG 6 

ülSMINUCIOflJ lJL LA 

AGUDEZA VISUAL. 5 rJISTAGMUS 3 

íl.MAUROSIS 1 DISMETRIA 6 

ll!PLDPIA 1 ADIADOCOCINE-

CIA. 6 

Pl~HESIA5 5 TEMBLOR ErJ LA 
FASE FINAL. 5 

Til'IlTUS 1 BAB!NSKI 5 

fU!:iFE~JDS 1 DISMETRIA 5 

Tob. filo. 7. H.01llDZIJOO hC2matolÓgicos de éstas pa::ientes: 

cn~JD HEMDGLDOirJA HTD. RESULTADOS. 

15 mg 1,G º' En 5 de las 7 cosos se en " 
2 11, 41 contrsron cifras den tra ~ 

de lÍmi tes normales. 71. 4 
3 13.6 41 

'• ·17. 5 56 En 2 de los casos se en--
centraron elevados en el-

5 111. 3 42 4 y 6, 28. 56%. 
(i 18. 1 55 

. 7 ... ; ,:- '· 11.fi .. 
1. :. 

40 

T<JlJ. No. B. Hollaz~1os Radialagicas: 

PLACAS SIMPLES 7 

VENTRICULOGRAFIA ~¡ 

Ai!üIOGflAFIA 

GllMMAGRAMA 

me l, 

Al~unos datos de SHEC. 

Desplazamiento del IV ventrículo leve H. 

Hidrocefalia, T. mul} vascularizado en F .P 

Tumor hipercaptante en fosa posterior. 

.'f. quistico, en ocaciones nádula mural y­
dilatacián ventricular. 



Tob, Na. 9. Halla2!gos .Quirúrgicas: 

TTPQ DE TLJMOn 

Tumor quístlco con 

nódulo mural. 7. 

CONTENIDO DEL QUISTE 

Liquido citrino 6 
xantacrámico de 50 a 

90 e.e. 

11 

TAMAÑO NODULO. 

De 0.2 cm a 3 cm. 

muy vascularizatjo 

de calor vino .. 

Tub. No. 10. Trotan1iento quir6rgico y locali:acián: 

LOCAL! ZAC !Uil TRAMIErJTO RECIDIVAS 

~l~n1isferio c~rDbclr1so Dcrivadoo previamer1-

ilquierda ............ 5 te •.••••..••.•..•.. 5 2 coG n6dulo re~ 

Hemisferio c1?f't:belr.1so Abordaje ~irecto 2. slduul. 28.54 %. 

Ur!recho .............. 2 Hadiot.Qrapi.o. 2. 

Rcopcrado~. 2. 

ü!l\GNOST!CO DirErlEHCIAL: 

El dlal]nÓGtico diferenciEll se l1izo, cllnica, rudialágica v: 

rr1~crosc6pi~omente 1 con aotrocitomas qulsticos del cerebelo, ve-

s1culas de cisticercos. Histol6gicomente con meningeomas heman-

giobl~stico v metastasis de c~ncer de c~lulas renales. 

Cílí~Cl.UC!ONES: 

De los 586 tumores nncontradas en el período de 1974 a 1984 

l1emangioblastomas fueron 7 es decir el 1.19 %1 siendo &ste par-

cE?ntajC? semejunte ul dE otros autal'[!S 1 4, 21, 22 1 37 y 53. 

El 7 '/; de la fosa posterior. 13, 30 y 34. 

Todos los hemangioblastomas de ésta serie ne encontraron en 

el cerebelo (fosa posterior). 
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Con lo que respecta al sexo 4 fueron hombres y 3 mujeres -

57.1l1 y 42.85 %, semejante al· de otras autores: 56.5 v l13.5 %--

8, 34, 37 y 56. El promerio de edad fué de 23.3, con un rango -

de 20 a 26 aRos, todos j6venes con predominio de los hombres. 

El cuadro clínico 5 de las 7 pacientes can el 71.42 %, ing~ 

nciron por presE?ntor, síndrome de hipertensión endocraneana, l~ 

vr: o oevera, yo que una paciente de 20 afias habla quedado cie-­

!Jil par la hidrocefalia sf:!vera que presentaba,2 de los pacií.!nLes 

nrasentaron l~ves ~atas de disfunci6n cerebelosa, los 7 pacien­

tes refirieron caf~lal~ia y otros sintomao ver tab. no. G. El -

1.iempo de evoluciór· 1~n promedia Fué ¡je 12 meses, ante!J de inar~ 

:J;:Jr nl t1os11l!.<Jl, ccn un rango de 2 a 24 rnE?ses, semejante a lo -

d!!St:..L'ito en oLros 1·eportes .. 21, 22, 31t, 37 y 53. 

Estaban aGnciacloa con policitemla 2 de los 7 caooa, 28.57 % 

uno con 17.5 do Hb. y 56 de: Hto. El otro 18.l de Hb. y 55 do -

Hto. Los reportefl t!e otros autores informan que algunos pacien­

tes puedE!n cursnr con policitemia de un 15 a 20%,4, 21, 22 y 5 

Los 7 he1nangio~lastomas de ~sta re~isi6n, fueron qu{sticos­

con n6dulo mural, variando sus dimensiones de 0.2 cm ~ 3 cm. ~~ 

con un =ontonido liquido de 50 a 90 ce, de calor citrino ó xa~ 

tocrómico. Cinco d(! los hemangioblastomas estaban localizadas -

en el hemisferio i;qquierdo del cerebelo y 2 en derecho, 71.42-

y 28.58 %, otros BlJtores reportaron que el 33% ~staban en el -

hemisferio izquierda y 30% en el drecho can un contenido del -­

quiste de 6 a 90 ce y el 70 .. 5, Fueran qu!sticos y 30.5 sólidos. 

21, 22, 34, 37 y s:s. 
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Dll\GNOSTICD: 

Se llegó al disgnóstico clínicamente, con sospeche de tumor 

cerebeloso y para corroborarlo, se utilizaron places simples de 

cr~nea. En nlounas de estas placas se observaron algunos datos 

du SHEC y otras fueron normales. 

En la v~nriculci-grafla, se apreci6 la deformidad del IV ve~ 

trlculo. E~ la TCC sa obaer~ó una lesi6n qulstica en el cerebe­

lo v an alqt1nas se podia apreciar el nódulo rr1ural. Lo angiogra­

Fla caratideo 1nostraba datos da hidrocefalia v la vertebral, en 

alg11nus se ob~ervatia un tumor muy vascularizado Qn el cerebelo • 

. , El dlsonó~1ticn diferencial, rediologicamentr~ y transoperatE_ 

ria se realizó cnn astrocitomc::i del CPrebelo, vesículas de ci_Q 

cercos, hlstupatolngicamente con meningeomas hcmangiobl6sticos­

V 111et5otBOi!: rlc c~ncer renal de c~lulas claran. 

rnATAMIUJTU: 

Todos los µacif!ntes fueron intervenidos quirGrgicamente, a-

5 de ellos p1·~viamLlnte se les deriv6, por presentar síndrome de 

hipertensión endocraneana secundario a hidrocefalia, posterior­

íll!!nte se lntervini1?ron de fosa posterior y a 2 se les intervino 

diract.ament.r~ ~l tur1or. De los ? hemangioblastomas, 5 se extirp.!! 

ron radic~linente y 2 quedaron con tumor residual, por lo que -­

l'E'cibieron radiotE!r.ppia, recidivaron 2, 28.58 %, posteriormente 

se re!nLervinieron, evolucionando ~stos en forma satisfactoria. 

Lo evolu.--:ión clínica y radiológica de control hasta la act!! 

alldad ha sido satisfactoria, tomandose en febreo de 1985 TCC -

de control, de algunos de los casos. 
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DISCLISION; 

El hemanuioblaetomo es un tumor benigno, auque su nombre---

connota aareBlvidad, onaplasia, de probable 01·i9en voscular o -

pial v el oríoen de algunos de sus componentes es incierto, al­

gunos de entoG tumores tienen historia familiar autos6mica do-­

mlnante en un 20% y del 70 al 80 % generalmente san espont~neos 

L<:1 OMS, inclL1ye como neoplasias de origen vascular: al he .. 1<­

mangiohlastor11D y al hernangiapericitoma, Cushing V Bailcy inclu­

yeron al hen1an1JÍDblastonin y al meningeoma hemangiobl~stlca. 41, 

t12·, 53 y 57. 

51 NON I MOS: 

El t6rmino de hamangioblastama, Fu6 introducido por Cushlng 

v Oniley e11 1g2a, de ahl en adelante ha recibido varioo nombres 

lumar d!:! L1rHJuu on 1926, hcmangiomo capilar, hcrnangiocndotcl .. o­

ma, angiC1pcritE?liorna y angioreticuloma por Dandy en 1928. 9, 10 

21, 18, 53 V r;7. 

HISTORIA: 

El l1emangiohlastoma del cerebelo, fué descrito por primera vez 

par H. JackGon en 1872, el complejo de van Hippel Lindau por =­
Turner en 188?: loa hemangioblastomas de la retina par Pannas y 

Herny en 1879, Collins fué el primera que observo que podian ser 

familiares en 1894, los aspectos cllnicos fueron descritos por­

uan Hippel de 19011 a 1911. El primer caso familiar que afect6 a 

la retina y al cer[!bo 1 fué descrito por Tresling en 1920. 10, 

21, 22, 51 1J 53. 

E 1 término de l1emangioblstoma es inadecuado porque connota 

molignidad v anapl11sia, fué introducido par Cushing y Bailey -­

en el aNa de 1928, en 'se misma afias Dandy lo denomin6 angiore-
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ticuloma. Lindau en 1926 1 rué el primero en puntualizar que ~ 

el tumor del cerebelo y el de la retina, tiene una histologla 

semejante y un algunas pacientes se asocian can qulsteo renal.m 

pancreático, hepáticos y cáncer renal, denominsndose a éotn e~ 

tidad complF?jo de van Hippel LlnrJuu por Schuback en 1927. 1,t+, 

t,·1, 42, 21, 22 y 53. 

El traLarniento de ~stos tumores, en los primeros d1as de­

la cirugía neurnl6gica, unicamentes se evacuaban loo quisteg,­

o los que na lea denominaba gllomuo quísticao. Fu5 en diciem­

bre de 1922, cuando Cushina dran6 un quiste y reseca un n6dulo 

mural de un hemanaiol1laotom21, en 1928 Dandy opina r>obre el tr.§. 

tf1mienta quirórglco de las harnangioblnstoma~. 9,. 10 y 51. 

l NC!OENC!íl: " 

Estos tu1r1nres del sistema nE!rvioso sn reriartan en la 1 ~ t_g_ 

ratura que ocupan del 1 a 2% de los tumores y carrespond~n al-

7~G de lon tumores de fosa posterior en loo adultos. 1, 4, 8, 

1~!, 15, 21, 22, 34, 27, 41, 42, 44, l•D, 53 y 57. 

Unicsmente ae han reportado que el 20% de éstos tumores -

tienenantecedenten familiares, autas6micas domin~ntes y que el 

75 al 80 %, son exnont~neas. Se han reportado en los extremos­

de la vida desde el recién nacida, hasta la octava década de -

la vida, poro generalmente se presentan en j6venes de 20 a 40-

afios. Siendo m~s frecuentes en hambres que en mujeres de 2 a 1 

observ~.1dase una complicada relaci6n en la asociaci6n del he~­

rn8nQioblaotoma d~l cerebelo, de la retina y el complejo de -­

van Hippel Lindau. El hemangioblastama de la retina,· na es co­

m6n que ~e asocie r:an el del cerebelo y s61o se presenta en un 
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6 %, a diferencia del hemangioblastoma del cerebelo que se pr~ 

senta en un 20%, en los pacientes que tienen hemangioblastomn­

de la retina. El complejo de Von Hippel Lindau, unicementu la­

mit.ad de los pacientes, lo presentan en el cerebelo v general­

mente est6n asociados a un gen autos6mico dominante ~n un 20 % 

afectando a hombres V mujars por igual. 

El hernnr1~ioblastoma cerebral o suprotentorial tiene una -­

fr~cuencin dl? un 2 a 10 % y el raqutdeo se raparte en un 5 %,­

ílf;r1i::iado l)enert1lmentc al complejo de van Hippel Lindau, cuundo 

son 611icos, u~nuralmentn se localizan en la reni6n cervidal o­

t.orócica, Mehinatt., Algunos de e6tos tumores se han asociado~ 

c1n1 polir: t t1•mi•1:. hasta en un 20 % siundo ésta más frecuente en 

los pacient.l'S qun tiene antecentes familiares. 1, lt, 5,21, 22-

1/ 50. 

LOCALlrnCHJM: 

El hemongloblastorna del cerebelo quístico, acupan el 70 % 

1J el s6lido el 20%, se localizan generalmente en el vérmis del 

ccI'ebelo, perci son mes frecuentes en los hemisferios. El supr!! 

tentoriol a cerebal ocupa del 2 al 10 % y frecuentemente in-­

unden las cu~biertan. En suma los del tallo cerebral, m~dula 9 

tJlonQa, ároa postrema, IV ventrículo v médula espial un 10%, 

En la médula espinal generalmente san únicas v se localizan en 

la región cervlal o torácica. 4, 21, 22, 2?, 53. 

PATOLOGIA: 

El hem<Jngioblastoma es un tumor, que se localiza en la --

piamadre del cerebelo, cerca de las arteriasv venas superfici~ 

lee es de color rosa amarillento, puede _ser; quístico en un -
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70 % y sólido en un 20 %. el quiste puede ser único a multi;!'e 

en· un .10· %, los quistes Únicos pueden alcanzar valumenes de 

unos 90 ml., las del talla cerebral y los supratentorinles --­

unot1 20 ml. Su_· pared es blanca y lisa, es un tumor no encaps.!:!_ 

lado. El cont8nido del quiste os un liquido de colar an1arillo­

cluro, si sAngra la pared es herrumbrosa y el liquido se hace­

xaantacrómir.o o cofé, el contenido pratéico puedo alcanzar las 

5 ar. de prot~lnas por 100 ml. Los turnare~ qu!stico~ oenercl-­

m~r1t~ nrescnt~n un n6dulo mural y en ocaciones 6stos pueden -­

ser multiples, el volumen de los n6dulos puede variar de 1 mm­

a 30 mm, nor lo tanto ~n ocaciones se /1ace dificil su icientl-­

tif lcación, el tamaílo del nódulo no esta en relaci6n con el -­

volumun dol quls ta, É!stos nódulos pueden locEJlizarsa en la pi_!! 

m;1tlrc 1 o en 1•1 parr·d del quiste. 4, 12, 21, 22, 41, 1,2 y53. 

[l hc!nlanaiotlnstorna pueda extenderse por la pia-aracno~ 

dr~s l.: involucro!' a la durEJmadre, de la tienda del cerebelo en­

uri 20 %. Enta invación de la duramadre, ocurre f1n !a mibad de 

Jus casoc supratant.oriales, reramente da met6atEJsls y cuando -

!Jt! presentan son pt:r implantes quirúrgicos. 4, 21, 22, 53. 

El hemanQioblastoma del cerebelo tambi~n ss le ha llama­

do tumor de :... iridau y al de la retina dt. Van Hippel, en le rev.l 

GiÓn de Llndau en 1925, not6 que a éate tumor se le podía aso.:::i 

ciar un~ gran variedad de anormalidades: Carcinoma renal, ri­

ñones poliquísticos, qui o tes pancreáticos, hE!p5ltico!i, adenoma­

tasis tubulür del epididimo, feocromocitoma y eritrocitemia en 

un 20 %, 4, 21 1 22, 41, 42, 53. Cuando éstas anorrnalidades se­

lc aoocian al hemangioblastoma de la retina, se le denomina --
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complejo 6 síndrome de Van Hippcl-Lindeu. 4, 21, 22, l,1, 42, 53 

5G y 57. 

PATDLDGIA MICROSCDP!CA: 

_El hemangioblastorna del cerebelo, histologicamente y por-

su comportamiento biológico, es un tumor beniono, aunque su -~ 

nombre r.onnote agresividad y anaplasia. Está formado basicamc.!]. 

t.n por tres tirios de células: endotelialE!s, perícitos y las; -

dP.l estroma (células claros), de los cuales !3U orígr::n ea in-,,..-

cierto hasta la fecha actual. 4, 1., 
"' 23, 31' 33, 4 1 ' 53 y 57. 

Su microastructuro consiste en una prolif'eracián de va--

so~3 sangulncos, células enr/otP-liales, perlcitos y entre estos 

~lame11tos flbrao reticula~es y células claras por las vocuolas 

dfJ lírldrJs, por lo que se les ha llamado células pseudaxrJntom!!_ 

Lo1,as o del estroina. Las c6lulas endate~iales, proliferan en -

forma exuberonte, por lo cual requier~n una alineaci6n de los-

Qo¡1acios vauct1lares y forman unR envoltura de varios estratos-

dar1do una uniformidad a su estructura, tienen pocas mitosis --

o no las rr~suntan. Su oparlencis es le de un meningeoma hema~ 

oiobl~stica, por lo que se les hs considerado como semejantes­

r:on tinción pura reticulina, se ha demostrada que tiene una 

1·ucJ ele fibrr1n reticulares que rodean y separan los espacias 

vnaculores, delimitan también la prollferaci6n endatelial. V--

raram~nte s2 calcifican e se observan deposi.tcs d~ calcio en ~ 

f:!~tos tumoreu. '•, 12, 21, 22, 23, l11, 42, 53. 

Las Células del estroma son identif.icadas par su pleamar-

fi.smo nuclear, su componente en su citoplasma: vac:uolas con --

tnQt.erinl sudanófilo o lípido 1 que las distiende y puede comprJ.. 

n1lr los cannleu vasculares, 6ste material les da la apariencia 

·~ 
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dE! célula9 clnras o pseudaxnntomatosas, en otras áreaa del tu-

mor , ~stas celulao pueden formar pequeílos racimos o grandes -

1slotes 1 su origen hasta la fecha ca incierto. 13, 23, 33 y 53 

La parede del quiste ó el tejido adyacente el nódulo1 mu-

astra una exubRrante gliosis con abundantes fibras de Rosen---

Lt1~1. crue pucd1?n sin1ular un ustrocitoma en acacianas 6stoo ncg 

plasias, adquieren una configuración lobar v su patrón histo-

16glcn pued~ c~r semejant2 a met~stasis de un carcinoma de e~-

lulas clarnn r~nules. l+, 12,21, 2(! 1 23 y53. 

El or.Ír·1en de sun componentes histolóoii:os, por est11dios-

hlatoquímicos, han demostPado qu6 las célula~ ¡1erivasculares -

tienen un orl~ar1 piul v endotelial, pero el de las c6lulas del 

estroma todr1v1~ en incierto. Spencer y Rubinstain infieren qu~ 

511 orÍQl:!íl puella ser de te.iido mesenquimetoso nnl)iogénlco abe--

rrr1ntey otr¡1 c~plic~ci6n alternativa, es qua provenaan Je la -

¡JiilmBdre. MRs recientemente Jurco, expone: que pueden ser de--

urírgen endotalial y otros como Jakobiec y Epst~ln, pien5an --

que sean de oríoen ac. troci tic o, lo que sí nos puede quedar ele 

ro, es QU[! ~u origen es todavía incierto. 12, 19, 23 y 53. 

CualquierP- que oea el origen del hemangioblastoma, denota una-

gran variedad de elementos que forman ~st~ neoplasia: Cilul~n-

enúoteliales, p[!ricitos, canales vasculares can variedad en -

su calibre, gliosls ~xuberante peritumorel y el contenido 11--

pido de las c~luals del estroma, ~sí como los granulas cito--­

plasm~tlcas, que se relaci6nan con la sustancia eritropay~tl­

c~1. San ~otoo alcrnentos los que contribuyen a la heteroaenici­

dad de ~ste tunior, ya que se ha observado menos del 10 ~ de -~ 

los hemangioblastomas, que tengan ~reas semejantes a los me ... -
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ningearnas. Los hemangioblastomaa raram~nte dan met§stasis y si 

uccptamas el oríaen pial, de 6stos tumores nos podemos expli-~ 

curlo loculizución tanto cerebelosa, supratentorial as1 como ~ 

la extracerebral. 

Silver y ~lennigor. 46. Tomando como referencia la forma ~ 

hlutológlca ele las c6lulas del estroma, dividieron al remanglQ 

!Jlnstoma en tres tipos: Tipa A ó Juv3ni1, que ésta formado por 

c;¡1pns ó colurPnO!> de céluoJ.ris pequeñas, can poco o nada de cont~ 

n i.[JO lipido o p8eUdLJxantarntttoso, que es material, que les la -

ap~rl~ncia dP c6l1Jlns í:lsras. 

El tipo o. Estos turnares están formndos, por igual propD.!, 

ción d1? c6lulan pequehas y pseudoxuntomatasas (c. Claras). 

El tipo C. En &sl.os tttmarcs, predominan los c6lulas cla--

CUADHO CLINICU: 

Ea un tumor qu8 ne presenta generalmente en j6venes, es -

mBs frr.cuentc on los hombres, que en las mujeres, con una r~l~ 

ción de 2 a l. La C>volución del cuEJdro cl!nico puede variar de 

mc!=:.es a alounon afias. L:oo signon y síntomas, que se presentan -

en 6ste tipo de tumores, pueden ser primarios o secundarios, 

o~neralmente por d~splazamiento o por síndrome de hipertensi6n 

endocronean~. La c~falea es un síntoma primario y se presenta­

en un 84 % ue todos los pacientes, puede ser de dos tipos, la­

primaria puede ser sugestiva de shec, el otro tipo es el que-­

se localiza en la regi6n cervical u occipital siendo éste tipo 

de c~faleo· intermitente. 
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Lao aJteracion~s cerebelosas, se presentan en un 60 % de­

los casos, cuando la ataxla se asocia con nistagmus y papiled~ 

nia en un 60 ~' indican tumor de fosa posterior, el vómito se­

prcnenta en un 50%, el vértigo y la diplopia san comúne~, la -

afección a pares cr1n~Enaa oe encuentra ~n un 30% v en acacia~ 

otro tipo de putoloaía sistémic.J, quistes re-

nalen, p<.increóticos, hepáticos, cáncer renal y policltemia. 

Ococionulnientc Ja primera msnifestaci6n, nos pt1ede indicar 

l!na hemarrugiu subnracnuiden o parenquimatosa, cuando el tu--

mor llega stinCJrnr P.fl forma C?spontánea. 4, 21, 22, 57, f16 y 53. 

ESTUUIOS UTILIZADOS EN LA !NVEST!GAC!ON DEL DIAGNOSTICO 

Lll IJ orrn TO R IO : 

En un 2U ~. sa 11ueda ohscrvar policitemia en nangre peri--

f~rica, los paci~nt1an quu lo pres~ntan gQn~ralmente tienen /11~ 

Lorln familiar, ~oto en debido o una sustancia polipeptidica 1 -

~~111ejante a la eritropoyetinu que se produce por lasc~lulas -­

tJcl 11ntromo, we hnn obr;ervado oránuloo necretorlas, en su cit.Q. 

pl;J~¡ma, oe ha uislado en el l!duido del quiste, ~sta sustancia 

en una protr.ínu con un peso.molecular, que varía de unas 27 a 

70 mil, tanto lan tumorP.s quísticos, como los sólidos, pueden­

riraducir ésta suntancin, paro es m·án común en los sólidos y en 

~quellas que tienen antecedentes familiares. 4, 12, 21, 22,; 53 

flAD!OLOGICOS: 

En las placas simples de cr6neo, no muestran datos especí-

ficos de énta tumor, de un 23 B 30 %, revelan signos de shec-­

V aeneralmente el resto de las placas son normales, éste tumor 

na presenta cnlcificaciones. 
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Para localizar y en ocacianes para su identificación, es 

necesario estud~os n1~s sofisticados, como es TCC, angiagrafia­

vcrtebral, gammagrafía cerebral y la ventri~ulografia. 21, 22, 

1.g y 53. 

La vent.ric1Jlogrofía con oirc o sustancias yodadas, cuando 

Ge uson pura dencarcit masas que asintan en alguno de las hemiE_ 

f121•ius cer{~l1r•lnsou, IJf'nE.'ralmente provocan desplazamientos, CD!!, 

tr~lntaralcs d~l ITER y del IV ventriculo en las incidencias -

frontales, pU('tli:? haber deformidad del ventrículo E!n la parte -

qui:; i.::.;t{¡ rn cnnLuctt1 con e!l tumor u obliterar al rec~so late--.: 

rul. Lo dilot:::ir::ión clí:! lCJs ventrículos luterales y tercer ven-..­

triculo depcndr d2l ~rudo de obstrucci6n del acueducto cere-~­

t1r~1l v de J.~1 E?volución del tunior. Generalmente el l1emangiobla.§. 

to111¡i del cerr"!Jolo preoenta cierta permeabilidad, ya que tiene­

lH Lendencis Lln desplazar y deformar las estructuras m~s que a 

ohltterarlas, en cambio el aotracitoma cerebelaso produce blo­

queo m5s rapidHmentc. 18 y l19. 

En la arHJigrofío ventebral, el hemangiol.Jlastoma, es una -

de las lesionen más llamativau nn los estudios de la fosa pos­

t.erior, en un tumor, que muestra una vascularidad extraordina­

ria, SE! puell·~ mostrar car.io una maoa muy vasculorizada, que pu,g_ 

de corresponder al n6dulo mural o tu~or s6lida, rodeada por ~­

grandes vaao::.; y algunon ünormales, que estan dispuestos en fo.!: 

ma circular, en ocaciones, se aprecian nódulos múltiples, con­

VElrias venos de drenaje. 21,22, 18, 44, 49 y 53. 

La tomagraf1a computada de cráneo, actualmente es el es t.!:!. 

dio primario, en sospecha de tumores de rasa posterior, los -­

entudias realizados:han demostrada que las pacientes, con he--
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mangiablastomes sintomáticos, la TCC ha sido anormal en todas 

los casos, pero no debemos olviderr que la angiografla verte-­

brel, es mós específica para verificar o detectar los nódulos­

'/ liJo caracterioticas vasculares del tumor. 10, 21, 22, 43,53. 

La TCC, oeneralmentP. mu~stra· al hcmangioblastoma como un­

t.urnor de :;emejantP. r1ensidad, que la del tejido cerebral-1 C!n -­

lns ton1os simples y se refuerza con el medio dc contraote, se­

c1:iocia con un r¡uitJtc, cun un contenido de menor dcnoidaLJ, cn-­

rJCCJcionQs, CtJLJGt:i efecto rJe masa, desplazando al puente y a la­

ci!1tcrna coliculur, puede colapsar al IV ventrículo y producir 

3ecund~ri~mentQ dil~toci6n dol sistema ventric6lar. 18,44 ,53. 

l.a oa1nmagrofla ccrol1rnl, eo otro de los estudios indica-­

Llot; crin tr1cnecio 99, mUl:!Gtra la lesión en un 81 %, de los ca-,.,. 

~;0~:; 1 Los llrmnnc:ilol1lCJstornao SI:! aprecian como· focos .. netos, prac.,g, 

'.-;os intensaG de htperc~ptución. Jcffreys, 21,. Otos estudias -­

.r1uc::?dcn aytidar como la ounclón lu1nbar, en la cual se encuentra-

r>lc::?var1LJ la presión y l~ prcJtcinas. 21, 22, 53. 

[l diagnóstico definitivo se realiza. por el estudio his­

LopatolQcigico ele lo lesión obtenida quir6rgicamente, pues ma­

crasc6¡,!camente o radiológicamente, hay que hacer el diagn6s-

tico diferencial, con el aotrocitoma qµ,istico del cerebelo, 

r¡ue en un tumor tambi~n de jóvenes, localizado en el v~rmis--­

o en loa hemisferios cerebelosos y biológicamente es benigno-­

con v1~nículas Lle? clnticC?rcos, Értos na presentan nódulo mural -

y su prGoentan 1-1 r:ualquier edad. Histologic::amente hay que ha--:­

cer r.l ~iagnóstlco diferencial, c::on el c::arc::inome renal de célg 

las claras. Y si no se encuentra el primario, hay que saspe-N-
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char en hemangioblasto~a y con el meningeoma hemangioblástica. 

I+, 12, 21, 22, 23, 41, 53 y 56. 

THA TAllL ENTD: 

Actualmente el tratamiento m~s favorable, es el quirGrgi~ 

co, ol son qulsticos hay q1Jc evacuarlos y el n6dulo resecarlo­

radicut1lmente. Cuando son multiples los n6dulos a s6lidos ~n -

su mayor parte hay QUQ reGecarlos en bloque, nr~uia oclusi6n,-

rJe )LI8 vuoat wferent.es y r?fercntcs. 

?.3, Jf¡' l11, 53 1/ 57. 

l+,O, 9,12, 15, 18,21, 22, 

Como oon tunioree ~cnlgnos la cxtirpaci6n rartical conlleva 

o la c:uración, l'!~portu:idnse 11nn mortalid postoperotorla de un­

fl ~~1¡ d1! un 3 a l.tl '}{, rJr recillivao o residuales, cuando quedan-­

n6dL1Jo·: que no ~o cxtJrnr1n y un 50 % cuando el n6dulo no se -­

f:xtir·n~ en ~ti totaJ.id~:cl. Al~unos pacientes reqL1ier~n derivaciQ 

rrr_<; j:t·121Jlc.Jmente al abGrodrije rle la fosa posterior. B, 10, 34, 

37, 1.6, ~2 y 53. 

f_a rudlotr!ropia, en alguna ~poca estaba indicada en· ~ate 

tipo rJe tumor['s, porque se creiá que trornbrsaba loe vasos, ac­

tu~n11~nte a6lo se indic6 cuando el tumor no oe extirp6 en su -

tot~!iüud. Y como ha cle1nostrado clínicamente tener beneficios-

aJry1Jnoo autores repor1.an disminuci6n del vol~men del tumor,--­

¡lrP-VlamE'nt.e a Jn cirur¡Ía. 15 y t~a. 

F1Uor.iu~ T ICO ! 

El µron6stico es bu~no, generalmente los pacientes se cu-

ran. Cu~ndo los tumor1!a se extirpan en 6LI totalidad y por su -

cornportumiento biológico benignos. Se han reportado sobrevidas 

de un 90 % Ll Ion 5 años, 80 % a los 10 afias,. 35 % a los 20 a.-
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Frecuentemente la muerte del paciente, no es secundaria ul 

tumor a tratamiento de éste. A las pacientes que no se las ex-

tirpa en su totalidad o en ferina rodical el hemangioblootomH-

presenta un rccurrencia de un 50~ en los que aparent~n1pr1te -

se extirpo en su totalidad, recurren rlc un 3 a 10 %, por Jo[; 

n5dulos pequeños reEI !duales. 10 , 21, 22, J2, Jl1, 35, 37 y .-.,--;. 

La recurrencia de los síntomas de diafunc16n cerc!J~lnsii.--

después de una extirpu¡:fÓn total, puede ser debida CI un nuev,1-

tumor, éstcis casos se presentan en un:::; ~\i u -1u %, de ln:; pucl-

entes previamente operadas y ente pueda acontecer a lo~i 5 u 7 

aftas, después de la primera intervención. 30, Jli, 36 y 37. 

As{ para terminar, podemos decir y cnai afirmar, L¡uc r•l 

hemangioblsstoma del ¡;erebelo es un tumor !Jenigno, tunt.o 11i51..Q 

16gicamente, como por su comportamiento biol6gicn. Si tr•r1cn10Ll 

le suerte de diagnosticarlo a tiempo, ai lo extirpamos radlc8l 

mente, el paciente quedar~ curado sin ni5s trator11iento. 

Es indiucutible QUI:? el neuror; i i·ujur!é.l 
de la octual:ldad 1 dE!be tr~ner la omp1 iil -­
peropecti VQ, oJ alguno vez hHbr~ ~e :1lc~~! 
la meta que BE? ha pranue~to, de pr121Jccir­
antes de ope;·aJ'. No GÓ!o de unn J<:!:iilin tlo 
da 1 sino tc1mhiÍ?n su prnbwble carZicti=r /:.Ji~ 
16gic:o. 

HAHVEV CUSHING. 'lflG9 - 11J39 
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