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Chavez-Macias y cols. Hemangiopericitoma intracraneano

RESUMEN

Los hemangiopericitomas son entidades poco frecuentes en los tejidos blandos y atin
mas en la cavidad craneana. Fueron clasificados denﬁro de los meningiomas en la
variante angioblastica, pero actualm'ex}te: ksre‘_‘ :.sabe - que ' son . de origen
hemangiopericitico. S o :

Se presentan seis casos, cinco quin’;rgicos‘” yrhn‘c; de autopsia. Dos ocurrieron en
hombres de 32 afios, uno en un hombre de 35, otro en un hombre de 62 y dos en
mujeres de 64 y 52 afios, con promedio de 46 afios. Se localizaron en la tienda del
cerebelo del lado derecho, sobre los 16bulos parietal y occipital derechos, otro sobre
los 16bulos parietal y temporal derechos, en el surco olfatorio izquierdo, uno vecino
al hemisferio cerebeloso izquierdo y otro al occipital derecho. Clinicamente
presentaron cefalalgia, hipertension intracraneana y sindrome cerebeloso en los
localizados en la fosa posterior. Dos de ellos recurrieron y desarrollaron metastasis
pulmonares. Microscopicamente todos son neoplasias fusocelulares densas, una de
ellas con abundantes mitosis y en general con vasos sanguineos elongados en forma
de astas de ciervo.

Los hemangiopericitomas pueden ser muy parecidos histolégicamente a los
meningiomas, pero se diferencian de éstos en que tienen otras localizaciones, ocurren
en ambos sexos con igual frecuencia, son uniformemente ricos en reticulina, no
tienen remolinos ni cuerpos de psammoma. Por microscopia electrénica muestran
lamina basal y no hay desmosomas ni uniones laxas. Con inmunohistoquimica no
son positivos para antigeno de membrana epitelial y las alteraciones moleculares son

distintas a las de los meningiomas.

Palabras clave: hemangiopericitormna, meningioma, angioblastico.
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The hemangiopericytomas are infrequent tumors in soft tissues and rare within the
cranial cavity. They were classified in the group of meningiomas and considered an
angioblastic variant, but it is now known that they are of hemangiopericytic origin.

Six cases are reported, five surgical and one from the autopsy service. Two ocurred
in men aged 32 years, one in a 35 year-old man, one in a 62 year-old man, and two in
women 64 and 52 years of age. The average age was 46 years. The locations were in
the tentorium, over the parietal and occipital lobes, over the parietal and temporal
lobes, in the left olfactory groove, on the left cerebellar hemisphere and on the
occipital lobe. Headache, increased intracranial pressure and cerebellar signs were
the main clinical manifestations. Two recurred and metastazised to the lungs. All
were composed of elongated or polygonal cells with oval hyperchromatic nuclei,

arranged around branching “‘staghormn-like” blood vessels,

The hemangiopericytomas can have a striking resemblance to meningiomas, but have
different Jocations, affect both sexes equally, are rich in reticulin fibers and do not
have whorls or psammoma bodies. Ultrastructurally show basal lamina and do not
have desmosomes or gap junctions. They show no positivity for epithelial membrane

antigen and the molecular alterations are different from those of meningiomas.
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INTRODUCCION

Los hemangiopericitomas son entidades poco frecuentes en los tejidos blandos en
general y ain mas en la cavidad craneana (1). Fueron clasificados originalmente
dentro de los meningiomas en una variante que se denomina angioblastica (2) pero
actualmente se sabe que son de origen hemangiopericitico (1,3,4). Constituyen del
2.4 al 7.0 % de los tumores meningeos, casi siempre con origen en la duramadre y

ocurren en adultos del 4° al 6° decenios con ligero predominio en hombres (55%)

(4).

Son mas frecuentes en los tejidos blandos extracraneanos de la cabeza y el cuello que
los intracranenos, ocurren en la orbita, nasofaringe, lengua, nariz, senos paranasales,
faringe y pabellon auricular. Son menos frecuentes en la base del craneo y una
tercera parte de los intracraneanos derivan de la tienda del cerebelo o son

infratentoriales. (4). En el conducto espinal son aun mas raros (1) y los

intraparenquimatosos son excepcionales (5).

Macroscdpicamente la mayoria estan adheridos por una base ancha a la duramdre,
son grises a gris-rojizos, de aspecto carnoso, multilobulados, no encapsulados y
generalmente miden mas de 4 cm. La consistensia es blanda o dura y erosionan el
hueso sin causar hiperostosis (1). En algunos se identifica invasidén dsea (6) y

pueden tener irrigacidn de arterias meningeas o corticales en forma de tirabuzones, o
de ambas (5).

Se caracterizan histoléogicamente por tener mantos de células uniformes alargadas o
poligonales sin limites precisos en el citoplasma y orientadas al azar. Los nicleos son
ovales o fusiformes hipercromaticos, sin nucléolo visible ni seudoinclusiones
citoplasmicas. Son neoplasias bien vascularizadas, pueden tener desde capilares
colapsados hasta vasos ramificados en *“‘asta de ciervo™ (1,4,5). Son muy celulares,
pero pueden tener areas de menor densidad celular. Presentan mitosis en ntimero
variable (1,4) y abundantes fibras reticulares que rodean individualmente a las
células (4,7).

Son neoplasias malignas, con una tasa alta de recurrencia a cinco afios (75%),

metéastasis en el 17% de los casos y poca oportunidad de sobrevida a largo plazo

—
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(21% a 15 afios), aunque la cifra de sobrevida a cinco afios es de alrededor de 82%.
(8). Las metastasis se presentan en huesos y pulmones. La radioterapia mejora
'lirgeréun"ente el prondstico porque retarda las recurrencias pero no influye en las cifras
de mortalidad (1), su aplicacion se considera necesaria en el lecho tumoral (5). La
radiocirugia disminuye el tamafio del tumor, pero el tratamiento mas indicado es la
reseccion completa (1,4). Se ha descrito que los tumores con necrosis ycon 5a 10
mitosis en 10 campos a seco fuerte, ademas de hemorragia y atipia tienen peor
pronéstico que los que carecen de estos hallazgos (9) pero lo anterior no ha sido

confirmado en otras series (10).

RESUMEN DE LOS CASOS

Se presentan seis casos, cinco quirurgicos y uno de autopsia. Dos ocurrieron en
hombres de 32 afios, uno en un hombre de 35, otro en un hombre de 62 y dos en
mujeres de 64 y 52 afios, con promedio de 46 afios. Todos los enfermos refirieron
cefalalgia, tres mostraron datos de hipertensién intracraneana y dos sindrome
cerebeloso. Las localizaciones fueron la tienda del cerebelo derecho, sobre los
I6bulos parietal y occipital derechos, otro sobre los lébulos parietal y temporal
derechos, en el surco olfatorio izquierdo (Fig 1), uno vecino al hemisferio cerebeloso
izquierdo y otro en la region temporo-occipital derecha (Fig 2). La mujer de 64 afios
tuvo el antecedente de meduloblastoma desmoplasico operado seis afios antes. Dos
de ellos presentaron recidivas y metdastasis pulmonares. En todos se efectud
tratamiento quirurgico y en uno quimioterapia por la presencia de metastasis. El
diagndstico clinico fue de meningioma en tres casos y solamente de tumor sin

especificar su naturaleza en los otros tres.

Macroscépicamente eran masas extraaxiales, redondeadas, lobuladas, de aspecto
carmoso y heterogéneo al corte (Fig 3 y 4), con compresion del parénquima vecino y
edema croénico (Fig 5). Microscopicamente todos son neoplasias fusocelulares
densas, una de ellas con abundantes mitosis (Fig 6) y en general con gran nimero de
vasos sanguineos elongados en forma de astas de ciervo, y fibras reticulares que

rodean las células individualmente (Fig 7).
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Se efectué inmunohistoquimica para CD 34 (Fig 8), vimentina y factor VIII que
fueron positivos, y antigeno de membrana epitelial que fue negativo.

DISCUSION

Los - hemangiopericitomas pueden ser muy parecidos histolégicamente a los
meningiomas, lo que aunado a su intima relacion con la duramadre favorecié su
inclusién en el grupo de los meningiomas (1). Actualmente el Gnico argumento en
pro de esta hipdtesis es el patréon papilar ocasional de los hemangiopericitomas, pero
hay suficientes razones para considerarlos distintos. Estas razones son: desde el
punto de vista epidemiolégico ocurren en ambos sexos con igual frecuencia, en otros
sitios anatémicos y la mayoria son malignos a diferencia de los meningiomas.
Histoloégicamente son uniformemente ricos en reticulina, no tienen remolinos ni
cuerpos de psammoma y los vasos sanguineos son muy caracteristicos. Con
inmunohistoquimica son positivos para vimentina pero negativos para antigeno de
membrana epitelial (11) y su perfil es igual a los hemangiopericitomas
extracraneanos, con CD34 y factor VII1I positivos y expresion de HLA-DR como se
sabe que ocurre en los pericitos normales. Las células endoteliales expresan Tie, un
receptor de cinasa de tirosina asociado con neovascularizacion (12). Por microscopia
electrénica muestran lamina basal, vesiculas pinociticas y reticulo endoplasmico
rugoso dilatado pero no hay desmosomas ni uniones laxas. En cultivo de tejidos
expresan desmina, actina, o actinina y laminina, que los hace mas parecidos a
musculo liso, endotelio o fibroblastos mas que a células meningoteliales. En estudios
de biologia molecular no muestran las alteraciones caracteristicas en el cromosoma
22 comunes en los meningiomas ni mutaciones en el gen NF2, en cambio si se ha
documentado delecion del gen CDKN2A/p16 en el cromosoma 9p que se piensa esta
relacionado con la progresion del tumor por alteracién de la via reguladora del ciclo
celular mediada por p16, (1,4,5.13) asi como rearreglos del cromosoma 12q13 (5).
Por las razones enunciadas en el parrafo anterior, estas neoplasias no deben de
seguirse llamando meningiomas angioblasticos de tipo hemangiopericitoide, sino

simplemente hemangiopericitomas.
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PIES DE FIGURAS

Fig.l. Caso.3 ..o . .
Estudio -de’ resonancia’ magnética (RM) ' que revela una gran masa orbitofrontal

izquierda, el cirijano encontré parte de ella en el surco olfatorio.

Fxg 2, Caso 5
RM que muestra una masa extracerebraJ de gran volumen sobre los 16bulos temporal

Y occnpltal derechos

th 3A y B Caso 3
Pleza quxrurglca de tumor resecado totalmente cuya. superficie de corte- muestra

a.reasknecroncas.

Fig. 4 Ay B. Caso 5 .
Masa lobulada, dura, con superficie de corte heterogenea, con necrosis, hemorraglay

areas hipervascularizadas

Fig5 Ay B. Caso 1. :
Tumor adherido a la tienda del cerebelo con porcnon&e supra e mfratentonal_

Fig 6 Ay B. Caso 2. ;
Tumeor con areas fusocelulares y dreas con ‘semyejanza a meningioma en las' que se

ven mitosis frecuentes.

Fig 7. Caso 4.
Las fibras reticulares son abundantes y rodean células individualmente (tincién de

Wilder)

Fig 8. Caso 4.
Inmunorreaccién positiva para CD34 -
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