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RESUMEN



El hemangioblastoma es considerado como un tumor histolégicamente benigno y
ocupa el 15 % a 25 % de todos los tumores Intracraneanos, ademés tiene un
predominio en la tercera y cuarta década de la vida y con un predominio en sexo
masculino

Tiene un predominio familar en vanas senes hasta el 23%, por un desorden
autosémico dominante con penetrancia vanable, se asocia con el sindrome de
Von Hippel Lindau hasta en un 10% de los pacientes que incluye, quistes de nifién
,higado y pancreas , carcinoma renal, feocromocitorna y otros tumores secretores.
La policitemia y la ertrocitosis son importantes caracteristicas de los
hemangioblastomas y se presenta hasta en el 30% de los pacientes Los
diagnosticos deferenciales para los hemangioblastomas son con el astrocitoma
quistico cerebeloso, quiste aracnoideo, fa TC y la IRM de craneo son de gran
ayuda para el diagndstico, los tumores ne refuerzan con el medio de contraste,
pueden presentar nddulo mural ascciado al deposito de calcio

El tratamiento ideal es la reseccion quirGrgica del mismo, mcluyendo el nodulo
mural en las formas quisticas, algunos autores apoyan la radioterapia
preoperatona y la recurrencia esta estimada cerca de 13%

La resolucidon de la sintomatologia es resuelta en el 88% de los pacientes al afio
de tratamiento quirirgice, sin embargo el manejo del hemangioblastoma en
relacidn al sindrome de Von Hippel Lindau es dific! y la realizacién de estudios de
escrutinio para la deteccidn de lesiones en etapas tempranas es muy importante
En este estudio de tipo retrospectivo se analiza la experiencias del servicio de

neurociargia del hospital general de México, durante 10 afios encontrando un total



de 13 casos , con 12 de localizacion cerebelosa y un caso de locahzacién en
medula cervical alta , 5 del sexo femenino (38%) vy 8 del sexo masculino {62%)
con edad de 25 afos a 69 afios ( promedio 38 5 afios),una incidencia de 9% de
143 casos en tumores de fosa posterior Scolamente un caso fue asociado a Von
Hippel Lindau (7 6%), con manejo quirirgico en el total de los pacientes (100%) y
con una mortaiidad del 32 % (4 casos) por causas no relacionadas al

procedimiento guirdrgico



INTRODUCCION



El hemangioblastoma es un tumor histoldgicamente benigno que ocurre
exclusivamente dentro del sistema nervioso central y es mas comin en la fosa
posterior , se han descnto excepcionalmente en nervio periférico

Los hemangioblastomas ocupan el 15 % al 25% de fcdos los tumores
intracraneanos El termino hemangioblastoma fue propuesto por Cushing y Baley
para descnbir estos tumores como onginanos de célutas vasoformativas (células
endoteliales) dentro del sistema nervioso central (1,8)

Este tumor puede ocurnir en cualquier edad sin embargo, es mas frecuente en la
entre la tercera y quinta década de la vida, la distribucidon por sexo no tiene
prevalencia sin embarge, se ha reportado de predominio en &l sexo mascuhno. El
tumor tiene un ongen doble embricldgicamente |, por un lado neuroectodérmico el
cual corresponde al tejdo intratumoral y mesodérmico fa cual explica la extensa
neovasculanzacidén  Los remanentes de ongen mesodérmico quedan atrapados
en el sistema nervioso durante los tres primeros meses de la vida fetal (2)

El desarrollo tardio del tumor podria explicarse por un potencial proliferativo
persistente La incidencia multifocal ocasional de lesiones asociadas (retinal y o
visceral) puede sugenr una alteracion temprana del pnimer mes de diferenciacién
infrauterina (2)

Como se menciono anterjormente el nombre propuesto por Cushing y Baley se
refiere desafortunadamente a un crecimiento anaplasico agresivo completo con
una historia natural con pocas figuras mitéticas escaso pleomorfismo celular
Lindaoc quien a esta patologia es llamada a la asociacidon de un tumer situado en
fosa postenor se a encontrado una incidencia por arnba 20% Reshe discute 455

casos citando una incidencia familiar de 23% proponiendo que en la mayoria de
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los casos la incidencia familiar pudiera ser mas alto  Silver encontrd en su serne
una madencia famibar de 22 5% Thomsen estudio a familias afectadas por esta
neoplasia y llego a la conclusién que habia una conexién famihar y le llamo un
desorden genético autosomico dominante con penetrancia variable la cual no esta
hgada al sexo

Existen tres formas diferentes de hemangioblastomas tumor sélido, quistico
tumor guistico con nédulo mural siende mas comun el ultimo de estos

La predileccion de hemangioblastomas por el cerebelo en las descripciones de
Lindac y Sabin son . El tumor crece de los plexos coroides del cuarto ventriculo
por que se desarrollan de un defecto en tendo cerebelar durante los pnmeros tres
meses de wvida fetal La frecuencia de asociacidn con €l angioma retimano es
estimado entre 14 al 20% esto cuando se tiene asociacién con el sindrome de
Von Hippel Lindau En las senes de Jeffrey de 67 casos hubo una asociacidon
solo en el 10% de los pacientes sin embargo, algunos con el complejo de quistes
de nfion , higado y pancreas , carcinoma renal , feocromocitoma y otros tumores
de quimicos secretores La polictemia y eritrocitocis son  Iimportantes
caracteristicas del los hemangioblastomas , y fuertemente sugestivos para el
diagnéstico El tumor produce una hormona la cual estimula la preduccidn de
células rojas en la médula 6sea Esta sustancia es estable ala congelacidn y
parcial mente activada después de 5 minutos de ebulicibn Esta ha sido
identificada como eritropoyetina la cual ha sido encontrada en ef liquido tumoral y
en el plasma del paciente, la pohciterma ha sido encontrada en varias senes
publicadas entre 9 y 49% de los casos La duracién de los signos y sintomas se

presentan de 8 a 14 meses previos al diagnéstico y frecuentemente incluye la
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triada de cefalalgia, vémito y nistagmus Lo mas confiable para el diagnéstico por
imagen es la tomografia computada y 1a resocnancia magnética en la cual puede
llagar a defirur s1 el tumor es soélido o quistico , umfocal o muiltiple y la visualizacidn
de los tepdos circundantes Los tumores quisticos necesitan ser diferenciados por
imagen de ofras lesiones hipodensas que afecta la fosa posterior en pacientes
|6venes, tales como el quiste aracnoideo y astrocitoma quistico Estos tumores no
refuerzan con el medio de coniraste , frecuentemente localizados en la linea
media y envolviendo a la cisterna magna La presencia de nédulos murales del
turmor puede estar asociado a depésitos de calcio

El advenimiento de la angiografia permite visualizar el nédulo mural en forma
circular (7)

El tratamiento 1deal es la reseccion quirargica de la lesion incluyendo el nédulo
mural en las formas guisticas y una reseccién completa de ta vanedad sdlida
Algunos autores apoyan la radioterapia preoperatona La recurrencia en la fosa
posterior esta eshmada cerca del 13%

Los hemangicblastomas pueden presentarse como lesiones esporadicas 0 como
mamfestaciones del sindrome de Von Hippel-indau (VHL) (3) El sindrome de
VHL es causado por una perdida de la funcion en la mutaciones del gene VHL
localizado en el cromosoma 3p25 | ésta es un producto proteimco (pHVL) el cual
actia como un supresor de tumor proteinico formando un complejo con una
extension B y C , regulande en forma negativa el mensajero de inducible de
hipoxia del acido ribonucléico (3,4) Climcamente como se comento antencrmente
se caracteriza por formacion de tumores vasculares , incluyendo hemangiomas en

retina y sistema nervioso central (cerebelar , médular y tallo cerebral) Otras
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caracteristicas son quistes en los nifiones, higado, pancreas, carcinoma renal de
células claras , feocromocitomas y tumores del saco endohinfatico (3,4)

Entre las sernies mas grandes se encuentra la de el Dr James E Conway en el
hospital universitario de Johns Hopkins en Baltimore , Maryland, en la cual
resporta 40 pacientes con hemangrobiastomas durante un periodo de 26 aios, 21
del sexo masculino y 19 del sexo femenino , 25 pacientes (62%) de la forma
esporadica y 15 pacientes (38%) con sindrome de Von Hippel Lindau Estos 40
pacientes con 60 tumores de quienes B presentaron lesiones multiples, 10
pacientes con tumores en médula espinal miitiples (3,4) La IRM permitié en estos
pacientes descubrir las lesiones antes de presentar sintomatologia, seis pacientes
con sindrome de VHL requirieron cirugia por nuevas lesiones presentes,

La resolucién de la sintomatologia fue resuelta en el 88% al afio de tratamiento
quirargico y la recurre‘nma de los sintomas fue solamente en un 20%, no
ocurrieron muertes asocladas a la cirugia Este autor concluye que los resultados
quirdrgicos en pacientes con hemangioblastomas del SNC son favorables , sin
embargo, el manejo de los hemangioblastomas en pacientes con el sindrome de
VHL es dificil y es de suma importancia la realizacidon de estudios de escrutinio
para la deteccidon de Iesiones en forma temprana antes de la aparicion de los
sintomas porque los pacientes con el sindrome de VHL requieren un seguimiento

muy large durante toda su vida
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JUSTIFICACION
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El conocimiento de esta patologia principalmente la naturaleza asi como la
asociacidn famihar de la misma |, el diagnéstico y manegjo temprano se ha
demostrado que repercute en el prondstico de la misma a largo plazo , de ahf es la
importancta de conocer a la perfeccion las caracteristicas epidemiolégicas, clinicas

y de manejo integral en todo médico neurociryjano a cargo de estos pacientes.

El contar en el servicio de Neurologia y neurccirugia del hospital general de
México con datos de analisis epidemiolégicos |, clinicos , quirdrgicos y manejo
multidisciplinano se hace cada dia mas necesano el conocimiento de estas

lesiones
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- OBJETIVOS
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1 - Conocer la prevalencia y recidiva naturaleza de los hemangioblastomas en el
servicio de Neurocirugia del Hospital general de México

2 -Catalogar los pacientes por edad, sexo y siho mas frecuente de presentacién de
los hemangioblastomas

3 -Describir el sintoma de inicio

4 -Descnbir los sintomas secundarios

5 - Conocer abordaje quirtrgico vy el tratamiento  coadyuvante en el manejo de
estas lesiones

6 - Conocer la relacidn de los hemangioblastomas con el sindrome de Von Hippel
Lindau

7.- Conocer las complicaciones presentadas en los pacientes tratados por estas
lesiones

8 -Conocer la morbilidad y la mortalidad de estos pacientes con diagnoéstico de

Hemangiocblastomas en el servicio de Neurocirugia
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MATERIAL Y METODOS
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RECURSOS

Se cuenta con la unidad de Neurocirugia adultos, la cual consta de 48 camas
censables, un area de terapia intensiva posquirirgica de 8 camas y tres salas de
quiréfano con instalaciones equipo y matenal de consumo dentro de la umidad |
ademas el archivo neuroquiriirgico de expedientes clinicos

Ademas se contd también con el servicio de radiocirugia estereotactica con
Acelerador lineal {LINAC) de la umdad de Neurocirugia funcional del Hospital
General de México

DISENC Y DURACION

Se realizé un estudio descriptivo, retroelectivo consistente en el analisis de [a base
de datos del archivo neuroquirargico del Hospital General de México abarcando el
pericdo del 1ro de enerc de 1992 al 31 de enero de 2002

CRITERIOS DE INCLUSION

Los siguientes criterios debieron observarse para formar parte del estudio:

1 -Ingresado en el periodo descrite (1ro enero de 1992 a Enero 2002 )

2 -Diagnéstico histopatolégico de hemangioblastoma

3 -Expediente clinico y radiolégico completo

4 -Primer tratamiento quirdrgico realhizado en el Hospital General de Mexico
CRITERIOS DE EXCLUSION

1 -Diagnéstico histopatolégico dudoso.

2 -Antecedente de tratamiento neuroquirdrgico en otra inshtucidén

CRITERIOS DE ELIMINACION

1 -Faita de seguimiento por lo menos un afio postenior al evento quirtrgico
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La forma de recoleccidn de datos se realzd a través de una hoja de captura
disenada para este estudio {anexo 1).
Los resultados se analizaron dependiendo de las varnables en promedios, medias

y deswviaciones estandar
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RESULTADOS
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Se revisaron 143 expedientes con diagnéstico de tumor de fosa posterior | 13
pacientes {9%) (Grafica 1),fueron diagnosticados mediante histopatologia como
hemangioblastomas , 5 del sexo femenino {38%) vy 8 del sexo masculino (62%)
{Grafica 2), con una edad de 25 a 69 anos { promedio 38 afios) {(Grafica 3) , 12
{92%) casos de localizacién cerebelosa y 1 (8%) en médula cervical alta ( grafica
4), 12 (98%) de forma esporadica y uno { 8%)en relacidén con &l sindrome de Von
Hippel! Lindau (Grafica 5)

Con Karfnosky con un rango de 70% a 80% con promedio 71 5% a su ingreso
(Grafica 6) El signo y sintoma mas frecuente a su ingreso en el cuadro climco fue
cefalalgia y sindrome cerebeloso (Grafica 7) Al ingreso al hospital se realizo
historia clinica completa, estudios radioldgicos consistentes en TAC |
Ultrasonido abdominal , Tomografia téracc-abdominal y biometria hematica en
el 100%, IRM en 84%, es de mencionar que este es el protocolo que se sigue
de rutina  en el servicio de neurocirugia en aquellos pacientes con imagen
sospechosa de hemagtoblastoma

Todos los pacientes fueron tratados quirirgicamente Con manejo
transoperatono por el servicio de anestesiologia, l!a técnica quirdrgica reahiza en
el 100% delos casos de lecalizacion cerebelosa se describe a continuacion

Con el paciente en posicién de semisentado con fijacion cefalica con cabezal
Mayfiel se realizd una incision media de aproximadamente 7 centimetros | desde
el imién hasta la apofisis espinosa de la tercera vértebra cervical , por planos hasta
descubrnr la escama del hueso occipital , arco postenor del atlas, y laminas y
apofisis espinosas de la segunda y tercera vertebral cervicales, se resecd el arco

posterior del atlas y se realizd cramectomia suboccipital media |, la apertura  dural

22



fue en forma de "Y”, se procedid a realizar la reseccidén tumoral y posteriormente
clierre en forma habitual y abordaje posterior por laminectomia y reseccion de la
lesion en forma total para el de localizacién cervical

E! seguimiento se realizd de 1afio a 8 afios con un promedio de 4 5 afios en tedos
los pacientes

Los pacientes fueron controlados con IRM posquirirgica senadas dependiendo
de la evolucidn del paciente  por lo que se decidid en dos de los casos
continuar con manegjo por radiocirugia estereotactica (LINAC, dosis de 16 Gy con
un solo 1Isocentro ) en tumor recidivante (Grafica 8).

La mortalidad fue de 4 pacientes (32%) {Grafica 9), por complicaciones ajenas al
procedimiento quirdrgico durante su estancia en el servicio de terapia intensiva
posquirirgica, por desequilibrnio metabdlico y septicemia. Todos los pacientes
cursarcn con algln grado de hidrocefalia obstructiva preoperatoria, sin embargo
11 pacientes (84 68%) fueron manegados con un drenaje transoperatono por
puncién ventncular en punio de Frazier (panetal) y solamente dos pacientes
{15 3%) requirieron de la colocacidon de un sistema de dernivacién ventriculo-
pentoneal en forma preoperatona, por hipertension intracraneana (Grafica 10).

No se encontré ninguin caso asociado a policiternia
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GRAFICOS

Se obtuvieron 143 expedientes clinicos con diagnédstico de ingreso de tumor de

fosa posterior de los cuales solamente 13 casos fueron diagnosticados pos

histopatologia como Hemangioblastoma

Grafico 1
Porcentaje de hemagioblastoma en tumores
de fosa posterior

100%

Tumores de fosa postenor Hermangioblastomas

Fuente Archive HGM Neurocirugia.

El gréfico muestra un porcentaje de 9% de hemangioblastornas de 143

expedientes con diagnostico de fosa posterior en el periodo comprendide de enero

de 1992 a enero de 2002.
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Grafico 2
Distribucién por sexo

60%
A40% +—
20%

0%

Masculino Femening

Fuente archivo HGM Neurocirugia.

En la distribucion por sexo de esta sefie se encontré un franco predominio por el

sexo masculino en un porcentaje de 62% y un 38% para el sexo femenino | los

cual concuerda con lo reportado en la iteratura mundial
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Grafico 3
Distribucién por edad

No Pacientes

20a29 30a39

40a4g 50a59 60a79
Grupos etareos

70a80

]

Fuente Archive HGM Neurocirugia.

En este grafico podemos analizar la distribucion en los grupos etareos con un

franco predominio entre la tercera y cuarta década de la vida lo cual es reportado

por otras senes en la literatura
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Grafico 4
Localizaci6n

100%
80%
80%
40%
20%

0%

Cerebeloso Medula cervical

Fuente Archivo HGM Neurocirugia.
Este grafico muestra la frecuencia de locahzacién en porcentaje, con 92 3% de
localizacion cerebelosa y un 7 % en médula siendo de esta ulbma la cervical con

mayor frecuencia , lo cual corresponde con lo reportado en la literatura mundsal
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Gréafico 5

Presentacién clinica

100%
80% -

80% -

40%

20%

0% -
Forma esporadica

P

Sx De Von Hippel
Lindau

Fuente Archivo HGM Neurocirugia.

La grafica muestra la relacion entre las formas esporadicas (92%) y las ascciadas

a Von Hippel Lindau (8%)

Z8



Grafico 6 |
Escala de Karnofsky

100

Valor
i
o

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13

Pacientes

Fuente: Archivo HGM Neurocirugia.

ta grafica muestra la escala de Karnofsky tanto preoperatorio a su ingreso como
la postoperatorio  © posquirdrgico, en donde en la mayoria de los pacientes se

mantuvo o fue mayor én el postoperatono
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Grafico 7

Signos y sintomas

Pacientes

Cefalalgia

8x
Cerebeloso

Vértige Nistagmus

Signos y sintomas

Nausea

Vomito

Fuente Archivo HGM Neurocirugia.

La grafica muestra que el signo y sintoma mas frecuente a su ingrese en esta

serie fue el sindrome cerebeloso y cefalaigia
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Grafico 8
Tratamiento

Pacientes

Cirugia

Cirugia y Radiocirugia
Tratamiento

]

Fuente Archivo HGM Neurocirugia.

Todos los pacientes fueron manejados con cirugia |, sin embargo en dos tumores

recidivantes (16 %), fueron manejados con cirugia estereotactica, con LINAC con

una dosis de 16 Gy con un solo jsocentro
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Grafico 9
Mortalidad

100%

80%

60%

40%
20%
0%

Vivos Faliecimientos

Evotucion clinica

Fuente Archivo HGM Neurocirugia.

La grafica muestra la mortalidad de esta sene en 4 pacientes (30%) y cabe la

pena mencionar que fueron causas no relacionadas al procedimiento quirirgico,

ya que en fres casos fueron

metabohico

por septicemia y un caso por desequilibrio
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Grafico 10
Pacientes con Hidrocefalia preoperatoria

Pacientes

Sin DVP Con DVP
Manejo

Fuente Archivo HGM Neurocirugia.

La grafica muestra la presencia de algin grado de hidrocefaha en todos los
pacientes, y soiamente dos pacientes (15 3%) fueron manejados con colocacién
de un sistema de derivacion ventriculo-pentoneal (DVP) por hidrocefaha aguda
Asi mismo el resto (84.6%) fue manejado con puncién ventricular transoperatoria

con buenos resultados
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DISCUSION
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Los Hemangioblastomas ocupan aproximadamente el 10% de todos los tumores
de fosa postenor , lo encontrado en esta sene fue de 8% ,con un franco
predominio en el sexo masculino con un 62% , y con asociacion el sindrome de
Von Hippel Lindau sclamente en un solo caso (7 6%), con cuadro clinico de
sindrome cerebeloso a su ingresc  Aunque el manejo de los hemangioblastomas
de forma esporadica es reportada en la mayoria de las senes mundiales con
buena evolucién y sobrevida de 85% a 5 anos ( 9) Ademas una mortalidad baja ,
el manejo de estas lesiones es un reto para el neurociryjanc y en especial a los
relacionados con el sindrome de Von Hippe! Lindau, sin embarge el manejo
realizade en los de localizacidén cerebelosa con craniectomia suboccoipital media vy
reseccion directa, permitié en un adecuado manejo de estas lesiones | con
recidiva en dos casos quienes fueron manejades en forma adecuada con
radiccirugia estereotactica , ain asi con mortalidad det 32% de esta sere, y hay
que hacer énfasis que los fallecimientos no fuercn relacionadas directamente con
procedimiento quirdrgico |, ya que los pacientes se encontraban en el servicio de
terapia intensiva postquirirgica en convalecencia, ya que tres pacientes
presentaron sépsis por Pseudomona sp , y un caso relacionado con
desequilibrio rretabdlico  El manejo de puncidn ventricular transoperatornia por
hidrocefalia en 11 pacientes, evité la colocacién de un sistema de derivacién y
hacer a los pacientes dependientes de este; y solamente en dos pacientes fue
necesarno la colocacién de un sistema de denvacion ventriculo-peritoneal
preoperatono, para la resolucion de hipertensidén intracraneana secundana a

hidrocefalia aguda
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CONCLUSIONES
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| os hemangioblastomas suelen tener una evolucidn sintomatica de larga evolucion
con un curso climco inespecifico

Estos tumores tiene caracteristicas por imagen especial para su diagndstico sin
embargo pueden similar  astrocitomas  cerebelosos quisticos y  quistes
aracnoideos

La sintornatolegia clinica més frecuente es sindrome cerebeloso hemisfénco y
cefalalgia y se asocia en un porcentaje muy bajo a sindrome de Von Hippel
Lindau

La mayoria de estos tumores se presentan en pacientes adultos entre la tercera y
cuarta década de la vida

Los tumores de localizacién de cerebelosa y medular son bien manejados con
reseccion quirargica total, logrando un buen resultado en la mayoria de los
pacientes

La mortalidad en los hemangioblastomas esta en relacion directa con la asociacion

con el sindrome de Von Hippel Lindau, aun asi sigue siendo alta
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Nombre del paciente

(ANEXO 1)
HEMANGIOBLASTOMAS

Edad:
Sexo:
Exp:

No. de biopsia

Fecha de biopsia

Histopatologia

Dx. de ingreso

Dx. de envio

CUADRO CLINICO
Fecha de inicio:

Fecha de ingreso:

Sindrome cerebeloso:
Marcha ataxica

Lateropulsion: izq. der. indiferente

Dismetria: izq. der Bilateral

Disdiadococinesia: izq. der. Bilateral

Cefalalgia

Nervios

craneanos:

HIC causa

Von Hippel Lindau

Antecedentes familiares

GABINETE:

TC:

IRM:

USG: .
Poliglobulia |
TRATAMIENTO: !
Cirugia planeada:

Cirugia realizada:

Fecha de cirugia

Dias de estancia

Karfnoski:

Ingreso:

Egreso

Complicaciones

Evolucion

Fallecimiento Causa

No. autopsia

Dr. Hdez. Valencia Aldo Francisco RVINC
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(ANEXO 2)

WAL I ot ma )
82 i, 5 wade
' a L WAE

TESIS CON
PALLA DE ORIGEN

A%



( ANEXO 2)

=20 I a0s
o= U 1Oy

k-a/0 115

CAalDrbad
ATTDL,
A

h
EN LY

. T
g UL e MAnEAe

TESIS CON
FALLA DE OBIGEN




