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IV. ANTECEDENTES:

A) ANTECEDENTES HISTORICOS:

La primera descripcion de una lesion de cerebelo conteniendo fluido un nédulo mural
vascularizado fue hecha por Jackson en 1872 mientras que Panas y Rémy fueron los
primero que describieron un hemangioblastoma de la retina. Més tarde hubo reporte de
casos por Pye-Smith, Turner, Joseph y Colins. En 1895 Von Piel describi6 los aspectos
oftalmologicos de un hombre de 23 anos de edad con dilatacion en las venas y arterias
retinianas y una prominente masa redonda en la retina; sin embargo en 1911 ¢l concluyo
que esas lesiones fueron angiomas capilares quisticos de la retina que tenian un origen
congénito. Después de las observaciones de Koch, Brandt y Berblinger, Lindau en 1926
publico su importante estudio de tumores quisticos vascularizados del cerebelo, lo que
se definid como “angiomatosis del sistema nervioso central”; el también sefialo la
relacion familiar y su asociacion con lesiones vasculares en otros 6rganos. Finalmente
en 1928 Cushing y Bailey explicaron las diferencias entre estos tumores vasculares o
hemangioblastomas y las malformaciones arteriovenosas del cerebro (10).

A través de los afios la importancia de los hemangioblastomas de la fosa posterior se ha
demostrado en mas de 600 publicaciones disponibles en la literatura, que también han
discutido, la recurrencia del problema, el comportamiento bioldgico y el desarrollo a
largo plazo de estos tumores. Revisiones grandes y exhaustivas de la literatura han sido
presentadas por Resche, Jeffreys, Obrados y Martin Rodriguez (10).

B) FORMA DE PRESENTACION DE LOS HEMANGIOBLASTOMAS DEL
CEREBELO:

El hemangioblastoma que se presenta tanto en el sistema nervioso central como en la
retina es la lesion mas representativa de la enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL),

por razones histdricas pero principalmente por sus grandes complicaciones clinicas de la



historia natural de esta enfermedad, el hemangioblastoma del sistema nervioso central
es la mas frecuente manifestacion en la enfermedad de VHL, presentandose hasta en el
80% de los pacientes de las grandes series. A pesar de su naturaleza benigna y su
clasico curso de crecimiento lento, el hemangioblastoma puede causar complicaciones
que comprometan la vida y son la mayor causa de morbilidad y mortalidad en la
enfermedad de VHL (20).

La edad de aparicion puede variar desde el recién nacido hasta la octava década de la
vida, siendo la edad promedio de presentacion de los 30 a los 40 afios en la mayoria de
las series (11, 13). Existe un ligero predominio en la frecuencia de presentacion en el
sexo masculino sobre el femenino (13).

El cuadro clinico varia dependiendo de la localizacion, tamafio y nimero de lesiones
(13); los sintomas mas comunes son: cefalea, vomito, alteraciones de la marcha y del
equilibrio, diplopia, ataxia, dismetria, disdiadococinecia y temblor de intencién (28, 13).
En general estos tumores muestran leve sintomatologia por un largo periodo de tiempo
y posteriormente presentan un deterioro stbito. En la mayoria de los casos, el deterioro
subito se debe a hidrocefalia obstructiva con elevacion de la presion intracraneal (13);
sin embargo atn es cuestionable el beneficio de la derivacion preoperatorio del liquido
cefalorraquideo (LCR) (6). Si se evidencia crecimiento progresivo del tumor la cirugia
inmediata esta indicada.

No existe una clara explicacion de por que los hemangioblastomas son mas frecuentes
en la fosa posterior, sin embargo existe una teoria propuesta por Lindau quien sugiere
que un segmento de los primitivos plexos coroideos queda incorporado dentro del
desarrollo del cerebelo alrededor de la semana 12 de gestacion, los hemangioblastomas
se desarrollan entonces a partir de estos remantes de los plexos coroideos, esta teoria

adquiere mayor relevancia si se considera que una de las funciones de los plexos



coroideos durante la vida intrauterina es la hematopoyesis, sin embargo esta teoria no
explica la presencia de hemangioblastomas en otras areas del neuroeje (23).

Los aspectos histologicos del hemangioblastoma son bien conocidos (26, 3); se sabe que
microscopicamente este tumor esta compuesto de 3 tipos de células: endoteliales,
periciticas y estromales (3, 9). La principal caracteristica del tumor es la proliferacion
de espacios vasculares que originan numerosos canales capilares que forman un patrén
anastomotico plexiforme y que estdn limitados por una capa gruesa de células
poligonales que son las células intersticiales o estromales con un citoplasma claro y
espumoso, lleno de lipidos (3, 4). Se ha discutido intensamente acerca del origen de las
células estromales (9).

Aunque los hemangioblastomas no tienen una verdadera cépsula son de bordes bien
definidos y tienen una marcada delimitacion del tejido cerebeloso que lo rodea (11).
Pueden ser so6lidos o quisticos siendo estos Ultimos la mayoria y contienen un noédulo
mural de color amarillento (26). Los tumores solidos representan Uinicamente la cuarta
parte del total de los hemangioblastomas (11) y se ha reportado que pueden desarrollar
un componente quistico posteriormente (16).

Se conoce que aproximadamente entre el 5% y el 30% de los casos se asocian a
eritrocitosis, ésta condicion se ha relacionado a la produccion por parte del tumor de una
sustancia similar a la eritropoyetina (17, 2). En un estudio se demostré que la
eritrocitosis s6lo estuvo presente en el caso de tumores solidos y ausente en los
quisticos (17) aunque esto no tiene que ser necesariamente estricto.

El termino hemangioblastoma desafortunadamente denota una connotaciéon de neoplasia
maligna, primitiva y agresiva sin reflejar la historia natural benigna de la lesion o la

uniformidad estructural celular con muy pocas mitosis y escaso pleomorfismo (27).



Como ya se ha dicho el hemangioblastoma es una entidad neoplasica benigna con una
diferenciacion vascular y celular muy singular; algunas se evidencia componentes
telangiectasicos, de red capilar, con trabéculas de grandes células poliédricas,
hiperlipidicas también llamadas células estromales. El hipercromatismo nuclear y las
atipias en contraste a la ausencia de actividad mitdtica, son un patrén muy tipico del
hemangioblastoma. Las células tallo son frecuentemente abundantes y su presencia es
util en el diagnostico. Unos pocos astrocitos estan solo presentes al margen del tumor y
son elementos atrapados. Es importante notar que esta forma caracteristica es
exactamente la misma para los tan llamados “angiomas retinales” que en realidad son
verdaderos hemangioblastomas. Un estudio inmunocitoquimico de los tumores revela
una gran positividad de células estromales a la vimentina en conjuncion con la falta de
inmunoreaccidn para otros reactivos clasicos (20).

Macroscopicamente se pueden clasificar cuatro tipos de hemangioblastoma: el tipo I se
describe como aquellos hemangioblastomas raros con un tumor muy pequefio quistito
no visible sin el uso de microscopio quirurgico; el tipo II el cual es la lesion principal en
el cerebelo, con un tumor macroquistico de mas de 7 cm de didmetro, lleno de un fluido
xantocrémico que presenta un denso nodulo mural de color rojo con un diametro de 0.5
a 2.5 cms; los tumores so6lidos se han clasificado con el tipo II1 y el tipo IV son tumores
solidos con un pequefio quiste interno y que predominan en el cordon espinal. Es
importante mencionar la asociacion frecuente de cavidad siringomielica en los
hemangioblastomas espinales (20).

Los hemangioblastomas pueden aparecer en cualquier parte del sistema nervioso
central, pero los sitios predilectos son la fosa posterior hasta en el 80% de los casos y el
cordon espinal en un 20% de los casos. Casi el 95% de los hemangioblastomas

infratentoriales se localizan en el cerebelo, principalmente en los hemisferios



cerebelosos y menos frecuente en el vermix. Otras localizaciones involucran el tallo
cerebral a nivel del cuarto ventriculo, la porcién dorsal de la médula oblongada o la
union bulbomedular y de manera excepcional se localizan en el d&ngulo pontocerebeloso.
El hemangioblastoma supratentorial aparece solo en el 1% de los casos y en el pasado
podia ser confundido patolégicamente con el meningioma ‘“angioblastico”. Los
hemangioblastomas espinales son esencialmente intradurales y se encuentran
comunmente a nivel de las dilataciones cervicales y lumbares. En algunas circunstancias
se han diagnosticado hemangioblastomas de raices espinales. Asociaciones de multiples
sitios son frecuentes en pacientes con enfermedad de VHL (20).

La epidemiologia revela que el hemangioblastoma es uno de los tumores mas raros del
sistema nervioso central presentandose en menos del 2% de los casos; aun en sus sitios
de predileccion los hemangioblastomas representan solo el 7.5 % de todos los tumores
de fosa posterior y el 5% de los tumores localizados a nivel espinal(20). Se han
reportado otras localizaciones inusuales de hemangioblastomas, tal es el caso de 4
pacientes que mostraron un tumor localizado en la region selar y dos de ellos fueron en
estudio postmorten(19).

La imagen caracteristica por tomografia axial computada (TAC) es la de una lesion
redondeada, de bordes bien definidos, generalmente hipodensa que traduce un
componente quistico y a veces hiperdensa que traduce un componente sélido y que tras
la aplicacion del medio de contraste se evidencia un nédulo mural hipercaptante o el
evidente reforzamiento de los casos de tumores solidos; frecuentemente se puede
observar una arteria de llenado de la lesién que se acompafia de discreto edema
perilesional (5, 1).

La resonancia magnética nuclear (RMN) es el estudio de eleccion para hacer

diagnostico de hemangioblastoma dada su alta sensibilidad y la gran definicién



anatomica de la proyeccion multiplanar (5, 1). La RMN provee la mejor definicion de
las lesiones de fosa posterior en donde el hemangioblastoma tiene predileccion y puede
detectarlo dada su alta vascularidad hasta en un 60% de los casos (24). La RMN
también tiene gran utilidad para la deteccion de hemangioblastomas espinales en donde
el diagnostico diferencial debe hacerse con hidromielia, ependimoma y malformacion
vascular espinal (25). La imagen caracteristica aparece como un nddulo tumoral
isointenso en el T1 con importante reforzamiento tras la administracion del medio de
contraste y que se acompaia de una extensa formacién quistica (7). La RMN puede
detectar tumores muy pequefios de hasta 2 a 3 mm de diametro. En el T2 la imagen se
presenta hiperintensa y puede hacerse evidente el edema perilesional (7, 13).

La angiografia del sistema vertebrobasilar puede mostrar 4 patrones de presentacion: 1.-
Nodulo mural vascular dentro de un quiste avascular . 2.- Un anillo de vasos anormales
que rodean un espacio avascular que representa un quiste intratumoral. 3.- Una gran
masa solida vascular. 4.- Multiples y pequefios nddulos vasculares esparcidos (23).

Es extremadamente rara la presencia de apoplejia tumoral en este tipo de lesion, sin
embargo se han reportado casos fatales de hemorragia intratumoral, cuando esto ocurre
se presenta mas comunmente en hombres que en mujeres, en tumores s6lidos que en los
quisticos y en localizaciones supratentoriales mas que infratentoriales (14, 8).

C) HEMANGIOBLASTOMA CEREBELOSO ASOCIADO A ENFERMEDAD DE
VON HIPPEL-LINDAU:

Los hemangioblastomas pueden presentarse como tumores aislados del cerebelo o
pueden estar asociados a un desorden familiar y ser parte de la enfermedad de Von
Hippel-Lindau (12)

La enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL) es un sindrome familiar multisistémico, el

cual es heredado como una enfermedad autosémica dominante, expresividad variable,



con una penetracion mayor del 90% y una incidencia anual de uno por 36 000
nacimiento vivos. Las manifestaciones comunes de la enfermedad de VHL incluye
hemangioblastomas del sistema nervioso central y de la retina, carcinoma y quistes
renales, feocromocitoma, tumor neuroendocrino pancredtico, tumor del saco
endolinfatico y adenoma quistico papilar del epididimo. Los hemangioblastomas han
sido reportados en el cerebelo en 44 a 72% de pacientes con enfermedad de VHL,
mientras que lesiones intraraquideas se han reportado en 13 a 44% de los pacientes que
tienen esta enfermedad. En forma distinta los hemangioblastomas cerebelosos ocupan
solo del 5 al 31% de los tumores que se dicen han estado asociados con esta
enfermedad; el 80% de los hemangioblastomas del cordén espinal ocurren con la
enfermedad de VHL (12).

El gen VHL que fue asociado en 1993 se localiza en el brazo corto del cromosoma 3
(3p25-26) es un gen supresor de tumor. Cada paciente con enfermedad de VHL hereda
una mutacion germinal del gen VHL del padre afectado y un gen soméatico normal del
otro padre. Aplicando la hipotesis de Knudson de la tumorogenesis con células
supresoras de tumor, las mutaciones germinales del gen VHL estan presentes en todas
las células sin embargo solo aquellas células que causan una supresién o una mutacion
del alelo somatico normal pueden afectar 6rganos susceptibles tales como rifidn,
glandula suprarrenal, pancreas o sistema nervioso central. El sistema nervioso central
uno de los d6rganos mas sensibles a esta mutacion somatica generalmente contiene
hemangioblastomas multiples; entonces un prerrequisito para la formacion de tumores
es la perdida de ambas copias del gen supresor de tumor VHL. Se ha demostrado
ampliamente los variables rangos de crecimiento del tumor, también se ha descrito que
algunos de esos tumores no presentan crecimiento por varios aflos, mientras que otros

crecen rapidamente por lo que tienen intervalos sin crecimiento o crecen por varios



meses y luego mantienen un tamafio estable por muchos meses y ain afos antes de
crecer nuevamente. Cuando se han vigilado series de pacientes, varios tumores crecen
simultaneamente en un periodo de varios meses y después se estabilizan,
frecuentemente un intervalo de crecimiento del tumor sucede cuando pequenos tumores
preexistentes han estado estables por un tiempo; estos tumores han tenido la perdida
homologa de la funcion del gen VHL, para transformarlos en tumores estos patrones
de crecimiento son dificiles de explicar, si nos basamos solamente en la ocurrencia
esporddica de un evento que deshabilita el alelo somdatico normal produciendo la
formacién del tumor. Estos patrones indican sucesos genéticos adicionales combinados
con factores hormonales que influencian el crecimiento del tumor y su estabilidad. El
analisis extensivo de células renales del paciente con enfermedad de VHL ha
demostrado mutaciones multiples dentro del locus del gen VHL. Si las células de un
hemangioblastoma también tienen mutaciones multiples dentro del gen VHL, las
variables pueden dirigir a rangos de crecimiento variable (12).

El seguro andlisis genético molecular del gen de VHL en pacientes con
hemangioblastomas juega una pieza clave en el diagnostico de esta enfermedad. En
promedio el diagnéstico de enfermedad de VHL se hace 4.5 afios después de la
aparicion de los sintomas. La deteccion temprana de las lesiones asociadas y su
seguimiento es esencial para el manejo y los mejores resultados de este sindrome
oncolégico. La ocurrencia multiple de hemangioblastomas sin antecedente familiar solo
se ha encontrado en casos esporadicos, mientras que el 64% de los casos familiares han
tenido mds de un hemangioblastoma en sus estudios de neuroimagen durante su
seguimiento a largo plazo; la aparicion multiple es un buen indice para la enfermedad de
VHL; pero solo el 19% de los pacientes con esta enfermedad muestran

hemangioblastomas multiples cuando por primera vez admitieron sintomas



neurolégicos y solo el 36% tuvo sintomatologia previa de la enfermedad de VHL
asociada a lesiones, lo que hace del diagnostico de esta enfermedad que se basa en el
criterio clinico algo inseguro en pacientes con hemangioblastoma del sistema nervioso
central (21).

Algunos estudios han concluido que el anélisis del DNA para las mutaciones germinales
por VHL es claramente superior a la informacion clinica para el diagnostico de
enfermedad de VHL. Es seguro, no es caro y se dispone de el facilmente. Aunque el
porcentaje de hemangioblastomas decrece después de la cuarta década de la vida y es
poco frecuente en pacientes sin otras lesiones sintomaticas y con una lesion negativa,
han recomendado que cada paciente con hemangioblastoma del sistema nervioso
central sea protocolizado para determinar sino tiene mutaciones germinales por la
enfermedad de VHL. Esto da informacion clave para que los pacientes sea estudiados de
posibles tumores extraneuroldgicos y ademas para investigar a la familia del paciente
con el Unico propodsito de manejar ain mejor la enfermedad de VHL (21).

Shuin y colaboradores grupo de investigacion clinica para VHL en Japon reportaron en
1995 que el espectro de las mutaciones por VHL vy tienen formas no vistas en algunos
pacientes; por ejemplo: estos investigadores no han observado mutaciones en un grupo
de pacientes, aunque se describi6 una mutacion Prol57Leu en un solo paciente, este
paciente tenia un angioma retinal pero no tenia lesiones cerebrales y/o renales. Las
mismas mutaciones Prol57Leu han sido reportadas en dos familias caucéasicas con VHL
donde el hemangioblastoma cerebeloso fue la lesion mas frecuentemente asociada a la
mutacion (9 de 12 individuos afectados), mientras el angioma retinal y el carcinoma de
células renales ocurri6 en 6 de 12 pacientes. No se reportaron feocromocitomas, quistes

pancreaticos o complicaciones por hidrocefalia (15).



El tratamiento de los hemangioblastomas asociados con enfermedad de VHL ya sea por
medios quirirgicos o radiocirugia para ser mds exitoso y con menos complicaciones
cuando el tumor o el quiste asociado es pequefio. El desarrollo de la imagen de IRM a
permitido la deteccion oportuna de hemangioblastomas del sistema nervioso central en
pacientes con VHL, sin embargo las lesiones que requieren tratamiento y el tiempo
optimo del mismo depende de la historia natural de esos tumores y de si han sido
sefalados previamente. Los margenes de distincion, el contraste intenso y la forma
esférica de los hemangioblastomas en las imagenes de resonancia magnética permiten
una aguda y confiable medida del volumen del tumor y la evaluacién longitudinal de
esas lesiones lo que nos permite medir cualquier alargamiento debido a la progresion
del tumor o a la reduccion del mismo causada por la respuesta al tratamiento (12).

Para definir la historia natural y los patrones de crecimiento de los hemangioblastomas
del sistema nervioso central asociados con la enfermedad de VHL y para identificar
imagenes que puedan predecir si un hemangioblastoma especifico progresara de una
lesion asintomatico a una lesion productora de sintomas que requiera terapia; se han
revisado estudios de imagen de IRM en serie de hasta 160 pacientes asociados con
enfermedad de VHL y los reportes histopatologicos de hemangioblastomas del sistema
nervioso central se han relacionaron con los hallazgos encontrados en las imagenes de
IRM de pacientes con condiciones clinicas en el momento de la realizacion del estudios
de imagen (20).

La importancia de un quiste en la evolucion de estos tumores de un estado asintomatico
a un estado sintomadtico requiere tratamiento, el solo hecho que se encuentren quistes
asociados con un hemangioblastoma se ha dicho que es una contraindicacion al

tratamiento con radiocirugia, por lo que es importante identificar formas de



hemangioblastoma que puedan predecir el desarrollo de un quiste y la necesidad de
tratamiento (12).

Si la reseccion del nddulo del hemangioblastoma es completa la cirugia es generalmente
curativa y el grado de recurrencia es baja. La reseccion completa del hemangioblastoma
es frecuentemente complicada por la excesiva perdida de sangre que obscurece el
campo quirurgico, ademas puede realizarse una reseccion incompleta para evitar dafio a
tejidos adyacentes. La embolizacion preoperatorio se ha realizado sin complicaciones y
la reseccién se ha realizado con poca perdida de sangre, por lo tanto la embolizacién
preoperatorio tiene un papel importante en la reseccion de grandes hemangioblastomas
cerebelosos (22)

Los hemangioblastomas son convencionalmente manejados con tratamiento quirirgico
con alta expectativa de curacion; sin embargo algunos tumores son inalcanzables debido
a su localizacion, a la multiplicidad de lesiones o a la condicion general de los
pacientes. Cuanto se tiene una reseccion incompleta tiene relaciéon con un alto rango de
muerte debido al recrecimiento tumoral o a la hemorragia, por lo que la reseccion
quirargica subtotal tiene importantes complicaciones. Para hemangioblastomas
cerebelosos multiples persistentes, asociados con enfermedad de VHL podriamos
favorecer el tratamiento inicidndolo con radioterapia convencional fraccionada y
después de un tiempo apropiado que permita regresion del tumor se sugiere radiocirugia

empleando dosis Unicas y asegurando un seguimiento Optimo con controles de imagen

(18).



V. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:
1.- (Cudl es la edad promedio de presentacion de los hemangioblastomas del
cerebelo?
2.- ;Cudl es el tiempo promedio transcurrido entre el inicio de los sintomas y el
diagnostico de la lesion?
3.- (Cuales son los sintomas de inicio que mas predominaron?
4.- (Cudl es el protocolo de estudio preoperatorio para una adecuada planeacion
quirtrgica?
5.- (Cudl es el nimero de pacientes con historia de hemangioblastomas en otros
miembros de la familia?
6.- (Cual es el nimero de pacientes que presentaron hidrocefalia y cuantos necesitan
un sistema de derivacion a largo plazo?
7.- ¢ Cual es el procedimiento quirirgico que con mayor frecuencia se realizo?
8.- (Cudl es el nimero y tipo de complicaciones en pacientes con
hemangioblastomas del cerebelo sometidos a cirugia?
9.- (Cudl es la capacidad funcional preoperatorio y postoperatoria de los pacientes

operados de hemangioblastomas del cerebelo?



VI. HIPOTESIS:
A) HIPOTESIS ALTERNA
En los hemangioblastomas del cerebelo existe correlacion entre el diagndstico
clinico e imagenologico contra el diagndstico histopatologico.
B) HIPOTESIS NULA
La reseccion total del nddulo mural evidentemente es el principal objetivo en el

tratamiento quirargico.

VII. OBJETIVOS:
1.- Conocer la edad promedio de presentacion de los hemangioblastomas del
cerebelo.
2.- Determinar el tiempo promedio transcurrido entre el inicio de los sintomas y el
diagnostico de la lesion.
3.- Conocer son los sintomas de inicio que més predominaron.
4.- Investigar el protocolo de estudio preoperatorio para una adecuada planeacion
quirtrgica.
5.- Determinar el nimero de pacientes con historia de hemangioblastomas en otros
miembros de la familia.
6.- Conocer el nimero de pacientes que presentaron hidrocefalia y cuantos necesitan
un sistema de derivacion a largo plazo.
7.- Investigar el procedimiento quirargico que con mayor frecuencia se realizo.
8.- Conocer el numero y tipo de complicaciones en pacientes con
hemangioblastomas del cerebelo sometidos a cirugia.
9.- Comparar la capacidad funcional preoperatorio y postoperatoria de los pacientes

operados de hemangioblastomas del cerebelo.



VIII. MATERIAL, PACIENTES Y METODOS:
1.- Diseiio de estudio.- Es un estudio de tipo encuesta descriptiva para los objetivos
No. 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7 y 8, mientras que el objetivo No. 10 es una encuesta
comparativa.
2.- Universo de trabajo.- Los expedientes de los pacientes que ingresaron al
servicio de Neurocirugia del Hospital de especialidades del Centro Médico Nacional
Siglo XXI, que fueron sometidos a intervencion quirurgica para reseccion de
Hemangioblastomas del cerebelo desde enero de 1994 a Junio del 2004.
3.- Descripcion de las variables:
Variable independiente: El diagndstico histopatologico se obtuvo de los reportes
escritos de los andlisis de las muestras enviadas al servicio de anatomia patoldgica
del Hospital de especialidades del Centro Médico Nacional Siglo XXI, el reporte
estuvo debidamente avalado por un médico de base de dicho servicio. Esta
informacion fue incorporada a la hoja de recoleccion de datos.
Variable dependiente: El diagnostico clinico se baso en los signos y sintomas que
presento el paciente, los mismos que fueron considerados sobre la base del
interrogatorio y a la exploracion neuroldgica consignadas en los expedientes
clinicos, la informacién se recabo en una hoja de recoleccion de datos la misma que
se anexa al presente documento. La informacion fue interpretada por los
investigadores y contempla datos tales como: cefalea, nausea, vomito, vértigo,
dismetria, disdiadococinecias, hipotonia, temblor de accioén o intencidn, papiledema
y disminucion de la agudeza visual.
El diagnostico por imagen se hizo en base a los reportes escritos de los estudios de
tomografia, resonancia magnética y/o panangiografia cerebral segiin sea el caso, el

reporte fue realizado y debidamente avalado por un médico de base del servicio de



radiologia e imagen del Hospital de especialidades del Centro Médico Nacional
Siglo XXI, de igual manera la informacion fue anotada en una hoja de recoleccién
de datos.
4.- Seleccion de la muestra:
a) Tamaifio de la muestra: El tamafio de la muestra estuvo dado por el nimero total
de pacientes con diagndstico de hemangioblastoma del cerebelo en un periodo
comprendido de Enero de 1994 a Junio del 2004.
b) Criterios de seleccion:
i) Criterios de inclusion:
- Expediente completo
- Diagnéstico clinico
- Diagnéstico de imagen
- Diagnéstico histopatoldgico
ii) Criterios de no inclusion:

- Pacientes con otra lesion tumoral asociada



5. Procedimiento:

Se reviso la base de datos del archivo clinico del servicio de anatomia patologica del
Hospital de especialidades del Centro Médico Nacional Siglo XXI de la Ciudad de
Meéxico, en un periodo comprendido de Enero de 1994 a Junio del 2004. Se obtuvo un
listado con los nombres y numeros de afiliacion. El niimero de pacientes estudiados
fueron 17 los cuales estuvieron distribuidos en 13 hombres y 4 mujeres, con edades que
varian entre los 22 y 57 afios.

Por lo que el nimero de pacientes de sexo masculino fue mayor que el sexo femenino.

Figura 1: Distribucion por sexo.

O Femenino
B Masculino




Figura 2: Distribucion por grupo etareo
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El periodo de inicio de los sintomas hasta la fecha de ingreso de nuestros pacientes fue
hasta de 17 afos (en 2 de los casos), sin embargo encontramos 3 pacientes que fueron
hospitalizados y tratados al mes de haber iniciado su cuadro clinico.

El diagnéstico de ingreso por lesion de fosa posterior fue: 12 pacientes con el
diagnostico de hemangioblastoma, 2 pacientes con el diagnostico de ependimoma, un
paciente con diagnostico de astrocitoma anapldsico, un paciente con diagndstico de
membranas de cisticerco y un paciente con diagndstico de astrocitoma quistico.

Desde el punto de vista clinico los sintomas que se presentaron en la myor parte de los
pacientes son cefalea, nausea, vomito, vertigo mareo, papiledema y dismetrias, los

cuales sefialaremos de manera grafica en la siguiente tabla.



Tabla 1: Sintomatologia de inicio

Sintoma: Num de
pacientes:

Cefalea 14

Nausea 12

Vomito 11

Vértigo 10

Mareo

Papiledema

Dismetria

Lateropulsion

Nistagmus horizontal

Disdiadocinesias

Somnolencia

Astenia

Adinamia

Depresion

Sudoracion

Temblor fino de reposo

Tinnitus

Alteraciones del equilibrio

Anacusia izquierda

Desorientacion temporoespacial

Acufenos

Hemianopsia bitemporal

Alteraciones sensitivas
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Disminucion de la fuerza de extremidades pélvicas

De los 17 pacientes estudiados solo 4 tuvieron antecedentes familiares de lesiones
cerebrales y cabe destacar que 2 pacientes fueron hermanos.

En la cifra de hematocrito de ingreso, 14 pacientes reportaron cifras dentro de
pardmetros normales y solo 3 pacientes reportaron cifras elevadas. Las cifras de
hemoglobina de ingreso se mostraron de la misma manera que el hematocrito de

ingreso.



Clinicamente y con estudios de imagen 15 pacientes presentaron hidrocefalia y solo dos

pacientes no mostraron esta entidad patologica.

Hablando del protocolo de estudios preoperatorios a realizar, la tomografia axial
computada fue solicitada y realizada en todos los pacientes, mientras que el estudio de
Resonancia Magnética se solicito en 15 pacientes y el estudio de Panangiografia

cerebral solo en 7 pacientes.

El tipo de tumor que se encontrd en los estudios de imagen y se corroboro en el
transoperatorio con mucho mayor frecuencia fue el quistico y solo 2 pacientes

revelaron lesiones solidas.

Figura 2: Tipo de tumor

O quistico
H solido

La cirugia inicial que con mayor frecuencia se realizd fue la derivacion de liquido
cefalorraquideo en 12 pacientes, a 4 pacientes se les realizd reseccion tumoral de

manera inicial y a un paciente se realizd biopsia de nodulo mural guiada por



estereotaxia con drenaje del quiste, mismo que posteriormente fue reintervenido por
presencia de residiva tumoral.

Los tipos de cirugias realizadas se describen en la siguiente grafica:

Tipo de Cirugia Realizadas Nimero de
pacientes
Craniectomia suboccipital y reseccion de la lesion™ 3
DVP, craniectomia suboccipital y reseccion de la lesion 8
DVP, craniectomia suboccipital, reseccion de la lesion y reapertura de 5
craniectomia por recidiva tumoral
Ventriculostomia, craniectomia suboccipital y reseccion de la lesion 1
*se incluye al paciente el cual se realizo biopsia de
nddulo mural guiada por estereotaxia de manera inicial

Afortunadamente no hubo complicaciones no hubo complicaciones en la mayoria de los
pacientes, solo dos pacientes presentaron colonizacion del sistema de derivacion de
LCR, un paciente presento hematoma de lecho quirrgico y traqueotomia, un paciente
presento anacusia izquierda y un paciente presento abscesos hepaticos amibianos los
cuales fueron manejados y resueltos quirGrgicamente por parte del servicio de
gastrocirugia.

Se realizaron un total de 50 cirugias incluyendo reapertura de heridas quirargicas por
recidiva tumoral, retiro y recolocacion de sistema de derivacion de liquido
cefalorraquideo por disfuncion valvular y retiro de sistema de derivacion por ausencia
de hidrocefalia.

En la mayoria de los pacientes no hubo secuelas neurolédgicas a largo plazo; las secuelas

que se presentaron se refieren en la siguiente grafica:



Figura 4: Secuelas a largo plazo
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La Tomografia Axial Computada fue el estudio posoperatorio que con mayor frecuencia
se solicito, se realiz6 en 14 pacientes, mientras que el estudio de Resonancia Magnética
solo se solicito en 6 pacientes. El estudio de Panangiografia cerebral no se solicito en

alguin paciente.

De los 17 pacientes solo 3 fueron enviados al hospital de oncologia para recibir
radioterapia ya que la naturaleza propia del tumor de estos tres pacientes mostrd
recidiva tumoral frecuente.

Cabe mencionar que dos pacientes murieron en el transcursos de los siguientes dos afos
de seguimiento, uno presento complicaciones por hidrocefalia y el otro no fue posible

resecar la totalidad del tumor ni el crecimiento rapido del mismo.



De los 15 pacientes que hoy por hoy estan vivos 8 pacientes continllan con sistema de
derivacion ventriculoperitoneal y 7 pacientes no necesitan sistema de derivacion de
liquido cefalorraquideo. Actualmente con los estudios de imagen de control 10

pacientes revelan ausencia de tumor y 5 pacientes evidencian tumor residual cerebeloso.

Figura 5: Tiempo de seguimiento.
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El seguimiento en la consulta externa nos ha permitido valorar el estado neurologico de
los pacientes basado en la escala de Karnofski, por lo que 14 pacientes tienen un

Karnofski de 100 y solo un paciente tiene Karnofski de 70.



6. Conclusiones:

Nuestro serie de pacientes mostrd que los hemangioblastomas operados en nuestro
servicio son tumores benignos que se presenta con mayor frecuencia en la cuarta y
quinta década de la vida, predominantemente en el sexo masculino, existe mucha
diferencia entre el periodo de inici6 de los sintomas y el momento del diagndstico, sin
embargo esta situacion depende de la idiosincrasia del paciente. En la mayoria de los
pacientes el diagnostico de ingreso fue hemangioblastoma, los sintomas que mas
predominaron fueron cefalea, nausea, vomito, vértigo, mareo y papiledema. Algo
caracteristico de nuestra serie fue que dos de nuestro pacientes eran hermanos; un
numero bajo de pacientes revelaron cifras elevadas de Hemoglobina y Hematocrito; la
mayoria de los pacientes presentaron hidrocefalia pero solo la mitad necesito un sistema
de derivacion de liquido cefalorraquideo en el seguimiento a largo plazo, las
complicaciones posoperatorias fueron minimas. Hubo dos defunciones que se
presentaron en los dos afios siguientes al tratamiento quirdrgico, uno por
complicaciones de hidrocefalia y el otro por recrecimiento rapido del tumor; el resto de
los pacientes contintan un control periddico por la consulta externa, con controles de
imagen para vigilancia de la patologia de base y la evolucion de su estado neuroldgico.
Finalmente creemos que la reseccion quirtirgica de la lesion es el mejor tratamiento para
este tipo de tumor considerando la buena evolucion de nuestros pacientes a largo plazo.
Coincidimos con la literatura que para lesiones multiples, de dificil acceso y en
pacientes con compromiso cardiopulmonar debe valorarse el tratamiento con
radioterapia convencional y radiocirugia gamma o radioterapia estereotaxica

fraccionada.



Sin duda la experiencia del neurocirujano para realizar un tratamiento quirtrgico de los
hemangioblastoma juega un papel importante en el resultado de la cirugia y en la

evolucion a largo plazo del paciente.



IX. CONSIDERACIONES ETICAS:

Dado que se trato de un estudio tipo encuesta y que se hizo exclusivamente revision
de expedientes sin intervenir sobre la atencion o evolucion de los pacientes, no se

necesito un consentimiento escrito de los mismos.

X. RECURSOS PARA EL ESTUDIO:

XI.

Recursos humanos:

- Médico de base.

- Médico residente del servicio de Neurocirugia.

Recursos materiales:

- Expedientes clinicos.

- Hoja de recoleccion de datos.

- Estudios de imagen del archivo de rayos “X”

Recursos financieros: No se requieren recursos financieros adicionales.
CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES.

1.- Se elaboracion del proyecto de investigacion durante el mes de Febrero y Marzo
del 2004.

2.- Se reviso y hubo aprobacion del proyecto por parte del comité local de
investigacion durante el mes de Abril del 2004.

3.- Se recolecto la informacion durante los meses de Mayo, Junio y Julio del 2004.
4.- Andlisis de la informacion durante los meses de Agosto y Septiembre del 2004.
5.- Se realizo escritura de la tesis durante los meses de Noviembre y Diciembre del
2004 y Enero del 2005.

6.- Tiempo total de la tesis de Febrero del 2004 a Enero del 2005.

XII. ANEXOS:

Se anexa formato de la hoja de recoleccion de datos.



Hoja de recoleccion de datos

Nombre:

Afiliacion:

No. biopsia:

Edad:

Sexo:

Fecha de ingreso:

Fecha de egreso:

Periodo de inicio:

Diagnosticos de ingreso por lesion de fosa posterior:
Astrocitoma:

Metastasis:

Hemangioblastoma:

Otros:

Sintomatologia:
Cefalea:

Nausea:

Vomito:

Papiledema:

Marcha ataxica:
Lateropulsion:
Dismetrias:
Disdiadococinecia:
Temblor de accion:
Hipotonia:
Disminucion de la agudeza visual:
Vértigo:

Hemangioma retiniano:
Otros:

Antecedentes familiares:
Si
No

Hematocrito de ingreso:

Hemoglobina de ingreso:

Presento hidrocefalia:
Si
No

Estudios preoperatorios:
Diagnostico por TAC
Diagnéstico por IRM
Diagndstico por angiografia

Tipo de tumor:
Quistito:

Sélido:

Mixto:




Cirugia inicial:
Derivacion de LCR:
Ventriculostomia:
Reseccion tumoral:

Tipo de cirugia:

Derivacion de LCR:

Craniectomia suboccipital:

Reapertura de herida quirargica y reseccion:
Drenaje de hematoma de lecho quirturgico:
Drenaje de neumoencefalo:

Drenaje de hematoma epidural:

Retiro de sistema de derivacion de LCR:
Ventriculostomia:

Otras:

Complicaciones:

Ninguna:

Neumoencefalo:

Hematoma de lecho quirargico:
Hematoma epidural:
Neuroinfeccion:

Colonizacion del sistema:
Traqueostomia:

Gastrostomia:

Otras:

Numero de cirugias:

Secuelas neurologicas:
Ninguna:

Sindrome cerebeloso:
Sindrome piramidal:

Estudios postoperatorios:
Diagnésticos por TAC:
Diagnéstico por RMN
Diagnéstico por angiografia

Recibi6 radioterapia:
Si
No

Continuo con valvula:
Si
No

Tumor residual:
Si
No

Tiempo de seguimiento:

Karnofski

Preoperatorio:
Posoperatorio:
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