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1.RESUMEN  

Antecedentes: Los hemangioblastomas (HB) son tumores benignos del 

sistema nervioso  central, de crecimiento lento, altamente vascularizados, 

clasificados como grado 1 de la OMS. Ocurren esporádicamente o asociado a 

la enfermedad de Von Hippel Lindau (VHL) predominantemente en fosa 

posterior.  

Objetivo: Evaluar las  características clínicas, los hallazgos radiográficos y la 

evolución de una serie de casos. 

Desarrollo: Se revisaron los expedientes clínicos y radiográficos de los servicio 

de Neurocirugía en el periodo comprendido del 1 de enero de 2009 al 1 de 

diciembre de 2014. 

Resultados: No se encontró predilección por el sexo, el promedio de edad de 

presentación de los Hemangioblastomas esporádicos fue de 45 años de edad. 

El 53% de las lesiones se diagnosticaron de primera vez sin antecedentes 

heredo familiares de enfermedad de VHL, y con la enfermedad de VHL el 35%. 

La cefalea y la ataxia cerebelosa fueron los síntomas frecuentemente 

asociados. Solo el 11% de la serie se asoció a policitemia. La imagen quística 

con nódulo mural se encontró en el 64% e hidrocefalia solo en el 41% de toda 

la serie. Todos los pacientes se sometieron a tratamiento quirúrgico, mejorando 

su sintomatología posterior al procedimiento. El 11% de los casos 

evolucionaron con complicaciones posquirúrgicas.  
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Conclusión: Los resultados sugieren que la epidemiologia, el comportamiento 

clínico y radiológico del hemangioblastoma cerebeloso esporádico y asociado a 

VHL es muy similar al de la literatura universal.  Que la resección total de la 

lesión por los diferentes tipos de abordaje a la fosa posterior es la mejor opción 

de tratamiento para este tipo de lesiones, ya que ofrece mejoría de 

sintomatología posoperatoria,  bajo índice de complicaciones, recidiva tumoral 

tardía y una baja tasa de mortalidad en manos experimentadas. Sin embargo a 

pesar de estos buenos resultados, las lesiones asociadas a vHL son una tarea 

mas difícil y prolongada. 
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2.MARCO TEÓRICO 

Los hemangioblastomas (HB) son tumores benignos del sistema nervioso  

central, de crecimiento lento, altamente vascularizados, clasificados como 

grado 1 de la OMS.1 Los HB son también conocidos como HB capilar. En 1931 

Lindau mencionó que estos tumores podrían desarrollarse desde la etapa 

embriogénica.2  Stein y col. 3 sugirieron un origen angio-mesenquimatoso 

basado en las observaciones del desarrollo biológico hechas por Sabin en 

19174. Actualmente se sabe que estas neoplasias están formada por células 

estromales lipídicas de histogénesis desconocida1. 

Los HB son tumores infrecuentes que ocurren esporádicamente ó asociado a la 

enfermedad de Von Hippel Lindau (VHL), usualmente aparecen en la edad 

adulta en forma esporádica  y en personas jóvenes con VHL. La incidencia 

actual se desconoce, sin embargo el  pico de edad se encuentra entre los 20 y 

49 años de edad, y menos frecuente por arriba de los 65 años. Constituyen del 

1 al 2.5% de todos los tumores intracraneales5, 8% de los tumores de la fosa 

posterior6 y 2 al 3% de los tumores intramedulares del cordón espinal.5 La 

relación Hombre: Mujer es prácticamente la misma. Estas lesiones pueden 

originarse en cualquier parte del sistema nervioso, siendo la localización más 

frecuente la fosa posterior (94%), y menos común en el cordón espinal y en la 

región supratentorial.  

Los HB cerebelosos se originan frecuentemente como una lesión esporádica 

solitaria sin antecedente de historia familiar en el 75 % de los casos o como 

pacientes afectos de enfermedad de von Hippel Lindau en el resto.5,7,8,9 Los HB 

esporádicos, usualmente se desarrollan en la edad adulta, alrededor de la 
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quinta década de la vida, suelen ser varones en un 60% y la localización más 

frecuente es en el cerebelo, como tumores solitarios.  

A diferencia del VHL donde aproximadamente el 50% de los tumores están en 

el cordón espinal, 40% en el cerebelo y 10% en el tallo cerebral, en el HB 

esporádico se origina primariamente en el cerebelo (83-95%), cordón espinal 

(3.2-13%), y en la medula oblonga (2.1%).10 

En un 20 a 30% los HB ocurren como una lesión asociado a la enfermedad de 

von Hippel Lindau.7,11 El VHL  es una enfermedad autosómica dominante con 

alta penetrancia (70%) y expresión variable, el responsable de este desorden 

se encuentra en el brazo corto del Cromosoma 3 (3p25-26).11 VHL ó también 

conocida como Angiomatosis retinocerebelar, afecta aproximadamente a 1 de 

40 000 nacidos vivos. 12,13 Las manifestaciones clínicas pueden aparecer en la 

infancia, en la adolescencia o en la edad adulta, con un promedio de edad a los 

26 años 6,7,14,  las más frecuentes son oculares y neurológicas, entre las 

manifestaciones oculares se encuentra el retinoblastoma, el cual afecta al 50% 

de pacientes con VHL, siendo típicamente la primera manifestación de la 

enfermedad.15,16 Entre las manifestaciones neurológicas la lesión mas 

frecuentemente asociada a VHL es el hemangioblastoma intracraneal o 

intraespinal (presentes en el 60-84%), que suelen ser en la mayoría  

múltiples.10 Otras lesiones viscerales asociadas son:  los quistes pancreáticos o 

hepáticos (22-80%), quistes o carcinomas de células renales (14-60%), 

feocromocitoma (7-24%), paraganglioma (suprarrenales, del órgano de 

Zuckerkland y en tejidos quimiorreceptores), tumor papilar del saco 

endolinfático del oído interno (2-11%) y cistoadenomas papilares del epidídimo 

(20-54%).10,15,18-20  
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En la mayoría de los pacientes afectados por VHL (80%) se demuestra un 

historia familiar de la enfermedad, y solo es necesario una manifestación clínica  

para realizar el diagnóstico. En el 20% de los casos restantes, posiblemente la 

causa sea una mutación de novo, y se requiere de 2 manifestaciones clínicas 

de la enfermedad, incluyendo un hemangioblastoma del SNC o HB retiniano 

para realizar el diagnostico de VHL. 

Los hemangioblastomas pueden causar síntomas por compresión de 

estructuras nerviosas, sangrado o complicaciones paraneoplásicas. Las 

manifestaciones clínicas más frecuentemente citadas del hemangioblastoma 

cerebeloso son de dos tipos: las derivadas de la hipertensión intracraneal 

(cefaleas, vómitos, edema de papila bilateral) en caso de existir hidrocefalia 

obstructiva y los síntomas específicamente cerebelosos (vértigo, nistagmus y 

ataxia para la marcha). Otros síntomas descritos son: dolor cervical, disartria, 

disgrafía, déficit sensomotor.  

Los síntomas por orden de frecuencia descritos en estos pacientes son: cefalea 

(75%), ataxia (55%), dismetrías (29%),  hidrocefalia (28%), nausea/vomito 

(28%), nistagmus (13%), disartria (9%), disfagia (8%).21 

La hemorragia cerebelosa secundaria a HB debería sospecharse como una 

causa rara de manifestación de estas lesiones, por lo cual son pocos casos 

documentados en la literatura.22  

Históricamente una manifestación hematológica presente en el 

hemangioblatoma es la Policitemia,  que resulta de la producción tumoral de 

eritropoyetina, ocurriendo en el 10 al 20% de los pacientes.15,23-26  
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El proceso diagnóstico se basa preferentemente en la Imagen de resonancia 

magnética con Gadolinio, en la que se muestra una imagen quística, sólida-

quística,  o sólida.27 Característicamente se revela un nódulo hiperintenso con 

el contraste endovenoso asociado a una lesión quística dentro del cerebelo, sin 

embargo, esta presentación no es patognomónica, es necesario realizar 

diagnostico diferenciales con otras lesiones como: astrocitoma pilocítico, 

metástasis de fosa posterior o gangliogliomas.28 

Para los pacientes en quienes no se puede realizar una IRM, la angiografía 

convencional junto con la TAC el estudio alternativo para determinar la 

localización y vasculatura que alimenta el hemangioblastoma. El papel de la 

arteriografía consiste en detectar estos falsos negativos que pueden darse en 

la resonancia en un paciente con enfermedad de VHL y también en mostrar la 

vascularización de la lesión antes de una intervención quirúrgica, 

especialmente en los tumores más grandes cuya mayor complejidad vascular 

predispone al sangrado durante la cirugía29. Para evitar este riesgo se han 

realizado embolizaciones endovasculares prequirúgicas en hemangioblastomas 

de médula y cerebelo, consiguiendo reducir la hemorragia y la duración de la 

operación29. 

 

Histopatológicamente los hemagioblastomas cerebelosos son tumores bien 

circunscritos, con un nódulo mural rojizo altamente vascularizado drenado por 

grandes pedículos vasculares,  que se localiza frecuentemente dentro de un 

gran quiste y en menor frecuencia sólidos. 
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Estas lesiones están conformadas por una red extensa de capilares normales y 

células claras, de aspecto esponjoso,  con abundante citoplasma y vacuolas 

lipídicas, conocidas como células estromales neoplásicas, las cuales tienen un 

origen endotelial. 1,30 

Las células estromales tienen grandes núcleos que a menudo son pleomórficos 

e hipercromáticos. Dichos núcleos se consideran una característica 

degenerativa en lugar de un signo de grado histológico, potencial maligno o 

transformación31. Así mismo es importante mencionar que el índice mitótico es 

típicamente bajo.  

El gen VHL es un gen relativamente pequeño de aproximadamente 14.500 

pares de bases de ADN genómico.10 La inactivación del gen supresor de tumor 

VHL, localizado en el cromosoma 3p25-26 encontrado en las células 

estromales, está implicada en el 63 -100 por ciento de la patogénesis de 

hemangioblastomas en familias identificadas con VHL. De igual forma se ha 

reportado que estas mutaciones somáticas del gen VHL y/o la eliminación del 

alelo del gen VHL pueden estar presentes en hasta el 50 por ciento de los 

hemangioblastomas esporádicos. Este hecho ha sugerido que las células 

estromales representan el componente neoplásico de los 

hemangioblastomas.32-36. 

 

Los HB pueden causar una morbilidad y mortalidad significativa por el efecto de 

masa a estructuras vecinas. Afortunadamente la morbilidad y mortalidad ha 

sido reducida como resultado de los avances de diagnostico y tratamiento 

quirúrgico oportuno, lo cual han hecho que  el pronostico sea bueno si se logra 
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la resección de la lesión.  El efecto de masa que tienden a producir estos 

tumores, así como la infiltración al parénquima cerebeloso hacen que la 

resección quirúrgica total siga siendo una medida de curación para estos 

pacientes, a pesar de una variedad de modalidades terapéuticas como es la 

radiocirugía estereotactica.  Sin embargo la resección quirúrgica de los HB 

como medida convencional juega un papel muy importante en estas lesiones 

de fosa posterior.  

Los HB esporádicos tienen mejores resultados comparado con los pacientes de 

VHL, probablemente por la tendencia para desarrollar múltiples lesiones. 1 De 

igual forma las lesiones quísticas tienen mejor pronóstico que las sólidas.37  

El porcentaje de recurrencia varia hasta un 27%.38 El factor que ha sido 

correlacionado de forma directa con el incremento de riesgo de recurrencia es 

una edad menor a 30 años al momento del diagnóstico y la asociación con la 

enfermedad de VHL. 38,39 

Las metástasis de carcinoma renal en pacientes de VHL y las complicaciones 

neurológicas del hemangioblastoma cerebeloso son la causa más común de 

muerte de estos pacientes.40,41,42 

El déficit neurológico permanente es raro, y puede ser evitado con un 

diagnostico y tratamiento temprano. 
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3. JUSTIFICACIÓN 

El hemangioblastoma (HB) es un tumor benigno de origen endotelial, con una 

baja incidencia en la población en general, que va  del 1.5-2 % de todos los 

tumores cerebrales. Pueden ser uni o multifocal, predominantemente 

localizados en cerebelo  más que medulares o cerebrales.  La edad de 

prestación es muy variable, con una media de 30 ± 10 años y el 20-23% de los 

HB ocurre subsecuente a la enfermedad de Von Hippel Lindau.  

Histológicamente suele identificarse tres tipos macroscópicos: quístico, sólida y 

mixto. Clínicamente los pacientes suelen presentar  una evolución tórpida que 

va desde una cefalea suboccipítal intermitente, vértigo, diplopía  hasta 

alteraciones de conciencia secundarias a hidrocefalia con una duración larga 

de síntomas (6-11 meses). En la exploración física los hallazgos más 

frecuentes son datos de hipertensión endocraneana secundaria a hidrocefalia, 

síndrome cerebeloso y menos frecuente afectación de pares craneales (V, VII, 

VIII). Menos del 10% de los casos se asocian a una policitemia. A pesar de que 

el pronóstico posterior al tratamiento quirúrgico es bueno para la vida de los 

pacientes, las secuelas quirúrgicas por los repetidas re-intervenciones o por el 

tratamiento retardado son las que llegan a limitar la calidad de vida del paciente. 

   

 No obstante, el número de pacientes estudiados hasta la fecha es escaso por 

la baja incidencia de este tumor, es por ello que a través de este estudio se 

pretendió evaluar el comportamiento de estos tumores. 

 

 

 



	
   16	
  

4.  PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN 

En los sujetos adultos, con diagnóstico de hemangioblastomas cerebelosos 

atendidos en el Servicio de Neurocirugía del Hospital de Especialidades “Dr. 

Bernardo Sepúlveda”, entre el período comprendido entre  los años 2009-2014: 

• ¿Cuáles son las manifestaciones clínicas  de inicio  de los pacientes con 

hemangioblastoma cerebeloso? 

• ¿Cuáles son las imágenes radiológicas de los pacientes con 

hemangioblastoma cerebeloso? 

• ¿Cuál es el pronostico posoperatorio de los pacientes con 

hemangioblastoma cerebeloso? 

 

 

5. OBJETIVOS 

Evaluar el comportamiento clínico, de imagen y la experiencia en el manejo de 

los hemangioblastomas cerebelosos en un centro de referencia de tercer nivel, 

en el Servicio de Neurocirugía del Hospital de Especialidades “Dr. Bernardo 

Sepúlveda”, entre los años 2009 al 2014: 

 

6. HIPÓTESIS 

No aplica. 
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7. MATERIAL Y MÉTODO 

7.1 Diseño de estudio 

Se realizó un estudio con diseño de serie de casos: 

Por la intervención del investigador: observacional. 

Por el número de grupos a estudiar: descriptivo. 

Por el número de mediciones: transversal. 

Por la forma de recolección de la información: retrolectivo. 

 

7.2 Universo de estudio 

Todos los pacientes con diagnóstico histopatológico de Hemangioblastoma 

cerebeloso dentro del periodo comprendido del 1 de enero del 2009 al 1 de 

Diciembre del 2014. 

Muestra: Pacientes con Hemangioblastoma cerebeloso del departamento de 

neurocirugía del hospital de especialidades “Dr. Bernardo Sepúlveda”, siglo XXI. 

7.3 Criterios de Selección 

Se consideraron los siguientes criterios de selección: 

Criterios de inclusión 

• Sujetos derechohabientes del Instituto Mexicano del Seguro Social  

• Con diagnóstico de Hemangioblastoma cerebeloso por histopatología 

• Edad igual o mayor a 18 años al momento del diagnóstico 
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• Sometidos a tratamiento en el Servicio de Neurocirugía del Hospital 

de Especialidades “Dr. Bernardo Sepúlveda” de primera vez o 

subsecuente. 

• Con expediente clínico disponible. 

Criterios de no inclusión 

• Cirugía realizada fuera del Hospital de Especialidades. 

• Con expediente clínico depurado. 

Criterios de eliminación 

Pacientes que en el expediente no contaron con datos completos para la 

recolección de variables. 

7.4 Tamaño de muestra 

No aplica. 

7.5  Procedimientos y métodos 

Se revisarón los expedientes clínicos y radiográficos de todos los pacientes 

tratados  con el diagnóstico de Hemangioblastoma cerebeloso esporádico o 

asociado a VHL en el servicio de Neurocirugía del Hospital de Especialidades 

del Centro Médico Nacional Siglo XXI en el periodo comprendido del 1 de 

enero de 2009 al 1 de diciembre de 2014. 

A todos los pacientes se les realizan estudios de gabinete que incluyen TAC y 

RMN, por tanto se pudo evaluar la anatomía de la lesión.   



	
   19	
  

Dependiendo de la condición clínica del paciente al ingreso se decide operar en 

el primer día si existen datos clínicos y tomográficos de Hidrocefalia o en forma 

electiva para resecar la lesión, algunos pacientes ingresan a la unidad de 

cuidados intensivos y otros pasan a piso a cuidado postquirúrgico; al ser 

egresados se cita a los pacientes a las 8-12 semanas del procedimiento 

quirúrgico  con imagen de resonancia magnética de control.  

Las fases en las que se recopilaron la información son las siguientes: 

Identificación de los pacientes con Hemangioblastoma cerebeloso. Se 

identificaron a través de los registros de procedimientos quirúrgicos del Servicio 

de Neurocirugía, y se corroboró el diagnostico con resultado de histopatología, 

y después los expedientes fuerón localizados en el Servicio de DIMAC 

(Departamento de Información Médica y Archivo Clínico). 

Revisión de los expedientes clínicos. Se localizó la nota de admisión e ingreso 

al Servicio de Neurocirugía, y se recabaron los datos de identificación y 

condiciones clínicas al ingreso. Posteriormente en la nota de procedimiento se 

recabó la información sobre el tipo de procedimiento realizado, el abordaje 

quirúrgico o endovascular, tiempo del procedimiento, mortalidad trans-

operatoria y complicaciones. En la hoja de alta se recabó información sobre las 

condiciones clínicas al egreso. En la primer hoja de consulta externa del sujeto 

a las 8-12 semanas se recabó información sobre las condiciones clínicas 

ambulatorias. 

Revisión en el sistema imagenológico IMPAX. En el sistema imagenológico 

IMPAX se revisaron los estudios utilizados para la planeación terapéutica como 

son la tomografía computada, imagen de resonancia y/o panangiografía  
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cerebral con lo cual se recabaron características radiológicas del tumor previas 

al  procedimiento terapéutico y posterior al mismo, específicamente para 

valorar lesión residual a las 8-12 semanas.  

Recolección de información y construcción de la base de datos. La información 

fue recabada en la hoja de recolección de datos (anexo 1), donde evaluamos  

la información recabada.  
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8. VARIABLES DEL ESTUDIO 

 

VARIABLE	
   DESCRIPCION 

CONCEPTUAL	
  

TIPO DE 

VARIABLE	
  

ESCALA DE 

MEDICION	
  

EDAD	
   Es la duración de la 

existencia transcurrida 

desde el nacimiento 

hasta el momento 

actual, medida en 

unidades de tiempo 

(años). 

	
  

Cuantitativa 

agrupada	
  

Igual o mayor 

a18 años	
  

GÉNERO	
   Está determinado por 

las características 

anatómicas y 

cromosómicas, está 

determinado por 

masculino o femenino. 

	
  

Cualitativa 

nominal 

dicotómica	
  

Femenino 

Masculino	
  

OCURRENCIA	
    Los tumores pueden 

originarse de forma 

esporádica o asociada 

a alguna enfermedad 

genética  ó historia 

Cualitativa 

nominal 

dicotómica	
  

Esporádica 

Asociada a 

Von Hippel 

Lindau	
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familiar de la 

enfermedad. Los 

pacientes afectados por 

VHL que se demuestra 

un historia familiar de la 

enfermedad, solo es 

necesario una 

manifestación de la 

enfermedad para 

realizar el diagnostico. 

En los casos restantes, 

posiblemente la causa 

sea una mutación de 

novo, y se requiere de 

2 manifestaciones 

clínicas de la 

enfermedad, 

incluyendo un 

hemangioblastoma del 

SNC o HB retiniano 

para realizar el 

diagnostico de VHL. 

	
  

ASOCACION CON 

HIDROCEFALIA	
  

La Hidrocefalia es una 

acumulación anormal 

Cualitativa  

Nominal 

Sí 

No	
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del líquido 

cerebroespinal (“CSF” 

en inglés) en las 

cavidades cerebrales 

llamadas ventrículos. 	
  

dicotómica 	
  

PRESENTACION 

CLINICA 	
  

Signos y síntomas 

asociada con el inicio 

y desarrollo de la 

enfermedad.	
  

Cualitativa 

nominal 

politómica	
  

Cefalea, 

diplopía, 

ataxia..  	
  

ALTERACIONES 

HEMATOLOGICAS	
  

Trastornos en el 

aumento o 

disminución del 

numero de células por 

volumen sanguíneo 	
  

Cualitativa  

Nominal 

dicotómica	
  

Policitemia  

No	
  

MORFOLOGIA DE 

LA LESION	
  

Radiológicamente por 

Tomografía o 

Resonancia magnética  

se muestra una 

imagen quística, 

sólida-quística,  o 

sólida.	
  

Cualitativa 

nominal 

politómica	
  

Quística 

Sólida-quística 

Sólida 

Múltiples	
  

OTRAS LESIONES 	
   Lesiones que se 

observan en el estudio 

radiológico asociadas 

con la enfermedad a 

Cualitativa 

nominal 

politómica	
  

Espinal 

Ocular 

Renal 

Hepático 
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nivel del SNC o fuera 

de este,	
  

Pancreático 

Otras	
  

TIPO DE 

INTERVENCION 

QUIRUGICA 

REALIZADA	
  

Es el tratamiento 

intervencionista 

realizado para el 

tratamiento del tumor. 

	
  

Cualitativo 

nominal 

politómica	
  

Craniectomía 

 

Terapia  

endovascular 

 

Ambas	
  

COMPLICACIONES 

POSQUIRURGICAS	
  

Son todos los eventos 

adversos que se 

producen como un 

efecto del tratamiento 

quirúrgico desde el 

momento de la cirugía 

hasta 10 días después 

de operado el 

paciente. 

	
  

Cualitativa  

Nominal 

dicotómica	
  

SÍ: hematoma 

del sitio 

quirúrgico, 

isquemia, 

mayor déficit 

neurologico, 

infección, 

hidrocefalia 

tromboembolia 

pulmonar. 

No	
  

TIPO DE EGRESO	
   Es la definición en el 

expediente clínico de 

egreso del hospital 

que impone el médico 

al momento de 

prescribir el alta al 

Cualitativa  

Nominal 

dicotómica	
  

Mejoría 

Defunción	
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paciente. 

	
  

MORTALIDAD A 

LOS 30 DIAS	
  

Es la culminación de la 

vida de un paciente 

como consecuencia 

directa del tratamiento 

quirúrgico a los 30 

días. 

	
  

Cualitativa  

Nominal 

dicotómica	
  

Sí 

No	
  

PRONOSTICO	
   Es la predicción de la 

evolución de la 

enfermedad después 

de su inicio.  

	
  

Cualitativa  

Nominal 

dicotómica	
  

Buena 

Mala	
  

 

9. ANÁLISIS ESTADÍSTICO 

Los resultados fueron analizados con estadística descriptiva mostrando 

frecuencia, medidas de resumen y dispersión con elaboración de tablas y 

gráficas según aplique. 

 

10. CONSIDERACIONES ÉTICAS 

Es un estudio retrospectivo de revisión de expedientes que no representó 

ninguna posibilidad de riesgo para los pacientes por lo que no necesita 
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autorización del Comité local de investigación y ética, sin embargo se solicitara 

consentimiento informado en pacientes aún vigentes. 

 

11. FACTIBILIDAD DEL ESTUDIO (RECURSOS HUMANOS, MATERIALES) 

Recursos humanos: investigador y asesor. 

Recursos materiales: expedientes clínicos. 
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12. ANEXOS (anexo 1) 

Instrumento para la  recolección de datos. 

HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS 
Hemangioblastoma cerebeloso serie de casos del hospital de 

especialidades siglo XXI período comprendido 2009-2014	
  

Ficha de identificación: 

Nombre:________________________Afiliación_____________  

Fecha de ingreso________ Edad____ Sexo___ 

No. De caso____	
  

Condiciones clínicas a su ingreso: 

Cirugía previa:  SI(   )     NO(   ) 

Historia familiar de tumores cerebrales (VHL):   SI(   )    NO (   ) 

Fecha de inicio de sintomatología: ______________________  

Síntoma/s de  inicio: ______________________  

Hidrocefalia:  SI(   )     NO(   )                    

Tipo de lesión por IRM/TAC/Panangio:  

Quística  ( )     Quística-solida ( )       Sólida ( ) 

Otros tumores abdominales, retina, en cordón espinal  o SNC:  SI (   )    NO(   ) 

Lesiones sistémicas asociadas al  Tumor del SNC: SI (   )    NO(   ) 

Características de la lesión  a su ingreso: 

Lesión única (  ) múltiples  (   )    

 

Localización: 

Lado afectado : derecho   (  )   izquierdo   (   )   ambos (   )     vermis ( )  

Método diagnóstico utilizado:  TAC  (   )    IRM  (    )    Panangiografía  (    )      

BH:  Hb____  Hto_____ 

Observaciones:__________________________________________________

______________________________________________________________

______________________________________________________________

___________	
  

Complicaciones quirúrgicas relacionadas  a cirugía:    ___________ 

Defunción:  SI (   )    NO(   ) 
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Otras :___________________________________________	
  

 Seguimiento: 

Estudio de control posquirúrgico  (a las 8-12 semanas): 

 SI (   )    NO(   )    Tipo:______________    

Recidiva:  SI (   )    NO(   )  Residual : SI (   )    NO(   )  

Secuelas: ______________________ 

Pronostico:______________________ 

 

Observaciones: 

______________________________________________________________

______________________________________________________________

______________________________________________________________

______________________________________________________________

_______________	
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13. RESULTADOS 

Se encontraron un total de  31 pacientes con diagnostico histopatológico de 

hemangioblastoma cerebeloso, hospitalizados  y operados en nuestra 

institución en los últimos 5 años, 16 de ellos fueron excluidos por falta de 

expediente clínico y radiográfico. 

 

 

Epidemiologia 

De los 17 pacientes incluidos en nuestra serie, 9 de ellos fueron hombres y 8 

mujeres, la mediana de la edad fue de 46 años (rango 23-80). Solo un paciente 

con 80 años presentó un hemangioblastoma cerebeloso. Doce pacientes 

fueron diagnosticados de primera vez y 5 con recurrencia tumoral (fig. 1).  

 

 

	
  

Figura  1. Presentacion de la enfermedad del hemangioblastoma cerebeloso: esporadica o de 
primera vez y recidivante. 
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69%	
  

PRESENTACION	
  DE	
  LA	
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Clínica 

La mediana del tiempo de evolución desde el primer sìntoma hasta el 

diagnóstico  fue de 8 semanas (rango 1-108).  

 

El síntoma inicial encontrado  en 15 de los pacientes fue la cefalea 

holocraneana intensa entre 7 y 8 de 10 en la escala visula análoga; seguida de  

la ataxia y el vértigo  (Fig 2). 

	
  

Figura  2. Sintomas de inicio en pacientes con HB cerebeloso. 

 

 

Vhl 

En 6 pacientes el hemangioblastoma se asoció a enfermedad de VHL (Fig. 3); 

3 de ellos con historia familiar de VHL, uno con historia de madre con cáncer 

renal sin confirmación de VHL;  un paciente tenìa quistes renales, pero no fue 

insuficiente para el diagnostico de la enfermedad VHL. La media de la edad fue 

de 41 años (rango…), 4 de hombres; dos de los seis pacientes fueron 

diagnosticados con la enfermedad de vHL  durante su internamiento.  

0	
   2	
   4	
   6	
   8	
   10	
   12	
   14	
   16	
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CLINICA	
  DE	
  INICIO	
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Estudios de laboratorio:  

En 7 pacientes se encontró poliglobulia por parámetros de laboratorio de 

nuestra institución, 5 hombres y una mujer; 5 de los pacientes son residentes 

del Distrito Federal. La mediana del hematocrito en la biometria hematica de su 

ingreso a nuestro hospital fue de 37,75 (con un rango de 34 a 42).  

 

 

Estudios de gabinete: 

En los estudio de imagen de resonancia magnética de encéfalo se encontró 

que el Hemangioblastoma se presentó en el hemisferio derecho en 9 pacientes,  

en el hemisferio izquierdo en 5 y en el vermis en 3 de ellos (fig. 4).  Un 

pacientes presento una imagen completamente quística, 11 pacientes con una 

imagen quística y nódulo mural, uno con imagen sólido y 4 pacientes con 

imagen mixta (solido-quísticos) Fig 5. La presencia de hidrocefalia obstructiva 

fue identificada en 7 pacientes, 4 de los cuales tenían una imagen quística con 

nódulo mural. Fig 6 

35%	
  

65%	
  

vHL	
  

Si	
  

No	
  

Figura  3. Porcentaje de pacientes que peresentaron hemangioblastoma cerebeloso.  
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Figura	
  	
  5.	
  Presentacion	
  de	
  hemangioblastoma	
  cerebeloso	
  por	
  resonancia	
  magnetica.	
  

	
  
	
  

6%	
  

65%	
  

6%	
  

23%	
  

IMAGEN	
  RADIOGRAFICA	
  

QUISTICO	
  

QUISTICO/NODULO	
  

SOLIDO	
  

MIXTO	
  

53%	
  
29%	
  

18%	
  

LOCALIZACIÓN	
  

C.	
  derecho	
  

C.	
  Izquierdo	
  

Vermis	
  

Figura  4. Localizacion del hemangioblastoma en la serie de casos.  
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Figura	
   	
   6.	
   Porcentaje	
   de	
   asociación	
   de	
   hidrocefalia	
   obstructiva	
   en	
   pacientes	
   con	
  
hemangioblastoma	
  cerebeloso.	
  

	
  
 

Cirugía: 

16 de los pacientes fueron sometidos a tratamiento quirúrgico durante su 

internamiento, todos con mejoría de su sintomatología en la primer cirugía; y 

uno de los pacientes ingreso  para protocolo de estudio de una lesión 

supratentorial.  

 

Los abordajes quirúrgicos utilizados para realiza la reseccion tumoral fueron: la 

craniectomía suboccipital media en 3 pacientes, craniectomía suboccipital 

lateral en 5 pacientes, craneiectomía retrosigmoideo en 3 de ellos, 

craniectomía suboccipital media con resección de arco de C1 en 5 y un 

paciente  amerito ampliación de craniectomía previa (Fig.7). Ningún abordaje 

se asocio mas de dos ocasiones en los pacientes complicados. 
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Resultados postquirúrgicos 

Todos los pacientes sobrevivieron al postoperatorio; 2 pacientes evolucionaron 

con complicaciones postquirúrgicas: uno de ellos con fístula de líquido 

cefalorraquídeo  postquirúrgica y el segundo con hematoma del lecho 

quirúrgico. Todos flos pacientes fueron dados de alta a su hogar. 

El rango de seguimiento postquirurgico a traves de la consulta externa fue de 1 

a 60 meses. Dos de los pacientes quedaron con secuelas a su egreso: uno de 

ellos con ataxia cerebelosa y un segundo sse mantuvo en glasgow de 10 

puntos. 
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Figura  7.  Abordajes quirurgicos en pacientes con hemangioblastoma 
cerebeloso. 
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14. DISCUSION  

 

Los hemangioblastomas (HB) son tumores benignos del sistema nervioso  

central, de crecimiento lento, altamente vascularizados, clasificados como 

grado 1 de la OMS. Los HB también conocidos como HB capilar, están  

formados por células estromales lipídicas de histogénesis desconocida. 

Ocurren esporádicamente o asociado a la enfermedad de Von Hippel Lindau 

(VHL). Puede originarse en cualquier parte del sistema nervioso central, siendo 

la localización mas habitual  en fosa posterior. La incidencia se desconoce, es 

mas frecuente entre los 20 y 49 años de edad. Los hemangioblastomas pueden 

causar síntomas por compresión de estructuras nerviosas, sangrado o 

complicaciones para neoplásicas. Su diagnóstico se realiza a través del estudio 

de la imagen resonancia magnética de encéfalo. El tratamiento de estas 

lesiones es la resección quirúrgico.  

 

En nuestra serie, la mediana de presentación de los Hemangioblastomas 

esporádicos fue de 46 años de edad, lo cual fue compatible con lo encontrado 

en reportes previos. De acuerdo a lo mencionado en la literatura, la relación 

hombre: mujer fue prácticamente la misma. El 53% de las lesiones se 

diagnosticaron de primera vez sin antecedentes heredo familiares de 

enfermedad de vHL, a diferencia de  75% citado por otras series 5,7,8,9.  

 

Los pacientes afectos con enfermedad de VHL representaron el 35% de 

nuestra población, coincidiendo con los resultados citados en otros estudio 7,11.  
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En todos los pacientes afectados por VHL se documentó lesiones renales, y 

solo en el 33% se documento retinoblastoma como lesión extra craneal, 

discrepando de la literatura 15,16. Y solo en el 50% de estos pacientes se 

demostró historia familiar de la enfermedad.  

 

Todos los pacientes estaban sintomáticos al momento de su diagnostico, 

siendo la cefalea y la ataxia cerebelos los síntomas frecuentemente asociados 

como inicio de la enfermedad, lo es acorde con la literartura. 21 

En 41% de los pacientes se identificó policitemia en sus estudios de laboratorio 

de ingreso,  sin embargo en el 30% de ellos se relaciono de forma fisiológica 

con la altitud de procedencia y solo el 11% de la serie se asoció a la 

enfermedad .23,24,25,26   

 

Característicamente en los estudio de resonancia magnética se reporto un 

quiste con nódulo mural en el 64% e hidrocefalia solo en el 41% de toda la 

serie. 

 

Todos los pacientes se sometieron a tratamiento quirúrgico, mejorando su 

sintomatología posterior al procedimiento. El 29% tuvo como antecedente una 

cirugía previa en nuestra institución o en alguna otra, y solo un paciente fue 

operado por lesión residual al año de haberse diagnosticado. Los resultados de 

la segunda cirugía fue favorable para los pacientes.  El 11% de los casos 

evolucionaron con complicaciones posquirúrgicas uno por fistula de LCR y otro 

por hematoma de lecho quirúrgico, sin embargo todos fueron dados de alta a 
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su hogar. A pesar de que el pronóstico fue bueno en la mayoría de los 

pacientes, las secuelas quirúrgicas se asociaron a intervenciones repetidas.  

 

Este estudio tiene algunas limitaciones. La recolección de los datos fue a través 

de la revisión de expedientes clínicos y de gabinete;  mas de la tercera parte de 

nuestros pacientes  son foráneos, lo cual implica que el seguimiento muchas 

veces es dado en su hospital de residencia, y por ende que la evaluación de los 

resultados neurológicos fue relativamente corto en la mayoría de ellos. Sin 

embargo, este análisis preliminar provee información útil para el conocimiento y 

manejo de esta patología.  
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15. CONCLUSION: 

 

Los resultados sugieren que la epidemiología, el comportamiento clínico y 

radiológico del hemangioblastoma cerebeloso esporádico y asociado a vHL es 

muy similar al de la literatura universal.  Que la resección total de la lesión por 

los diferentes tipos de abordaje a la fosa posterior es la mejor opción de 

tratamiento para este tipo de lesiones, ya que ofrece mejoría de sintomatología 

posoperatoria,  bajo índice de complicaciones, recidiva tumoral tardía y una 

baja tasa de mortalidad en manos experimentadas. Sin embargo a pesar de 

estos buenos resultados, las lesiones asociadas a VHL son una tarea mas 

difícil y prolongada, por lo que es importante realizar pruebas de escrutinio para  

la identificación de individuos susceptibles desde la edad pediátrica, ayudando 

a  determinar un pronto diagnostico, tratamiento y seguimiento a lo largo de su 

vida, mejorando su calidad y evitando las secuelas secundarias al retardo del 

tratamiento.   

Aunque en ninguno de los pacientes se realizó embolización preoperatoria, 

este proceso podría reducir aún mas las complicaciones posoperatorias y la 

mortalidad de los pacientes.  
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