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Resumen

El hemangiopericitoma es un tumor mesenquimal
infrecuente originado de los pericitos de Zimmerman,
que habitualmente asienta en tejidos blandos. Su
variante meningea supone menos del 1% de todos los
tumores intracraneales. Caracteristicamente presenta
un comportamiento agresivo, con marcada tendencia a
recurrir localmente y a lo largo del neuroeje, asi como a
metastatizar en localizaciones extraneurales.

Presentamos el caso de una paciente de 74 afios que
debuté con clinica inespecifica, observandose durante
la exploracion fisica una masa retroauricular no dolo-
rosa a la palpacion, adherida a la piel. El estudio de
neuroimagen demostro una lesion de gran tamaiio loca-
lizada en la fosa posterior que realzaba intensamente
tras la administracion de contraste, asociada a llama-
tiva osteolisis occipito-mastoidea y cuya vascularizaciéon
provenia exclusivamente de ramas de la arteria carétida
externa. La paciente se sometio a la reseccion quirirgica
completa de la lesién, administrandose radioterapia ini-
cial adyuvante una vez confirmado histolégicamente
el diagnoéstico de hemangiopericitoma. Dieciséis meses
después de la intervencion, la paciente se encuentra
libre de enfermedad.

El tratamiento de eleccion del hemangiopericitoma
intracraneal es su reseccién quirurgica completa, siem-
pre que sea técnicamente posible, seguida de radiote-
rapia adyuvante con dosis superiores a los 50 Gy. Esta
combinacién ha demostrado aumentar el intervalo de
tiempo libre de recurrencia. Un estrecho seguimiento a
largo plazo de estos pacientes es esencial para detectar
recurrencias o metastasis a distancia precozmente,
pudiendo aparecer incluso décadas después del ade-
cuado tratamiento inicial.

PALABRAS CLAVE: Hemangiopericitoma. Meningioma.
Meningioma angioblastico. Metastasis. Neoplasia cerebral.
Recurrencia.
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Hemangiopericytoma of the posterior fossa: case
report

Summary

Hemangiopericytoma is an uncommon mesenchymal
neoplasm arising from Zimmerman’s pericytes, which
usually locates in soft tissues. Meningeal hemangiope-
ricytoma accounts for less than 1% of all intracranial
tumours. Typically, it behaves aggressively, showing
distinct tendency to recur locally or distantly along the
neural axis and to present extraneural metastases.

We describe a 74-year-old patient who presented
unspecific symptoms and whose physical exam revealed
a painless retroauricular mass which was adhered to
skin. Neuroimaging studies showed a large posterior
fossa tumour with intense enhancement after contrast
infusion that caused striking occipital-mastoid osteolisis
and which was exclusively fed by external carotid artery
branches. The patient underwent gross total resection
of the tumour, and once the histological diagnosis of
hemangiopericytoma was confirmed, she underwent
initial adjuvant radiotherapy. Sixteen months after sur-
gery, the patient remains recurrence free.

The treatment of choice of intracranial heman-
giopericytoma is gross total resection, which must be
attempted when technically feasible, followed by adju-
vant radiotherapy providing total doses over 50 Gy.
This combination has demonstrated increasing recu-
rrence-free interval in these patients. Close and long-
term follow-up is mandatory in order to achieve early
diagnosis of recurrence or metastases in these patients,
since they can appear several years, even decades, after
initial proper treatment.

KEY WORDS: Angioblastic meningioma. Brain neo-

Abreviaturas. EMA: antigeno epitelial de membrana. HPC:
hemangiopericitoma. RM: resonancia magnética. TC: tomografia
computerizada. WHO: World Health Organization
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plasm. Hemangiopericytoma. Meningioma. Metastasis.
Recurrence.

Introduccion

El hemangiopericitoma (HPC) es un tumor hipervas-
cular infrecuente que se origina de las células fusiformes
pericapilares denominadas pericitos de Zimmerman.
Se trata de una lesion ubicua de tejidos blandos, siendo
el espacio retroperitoneal y las extremidades inferiores
los puntos mas habituales de asentamiento'’, que puede
presentarse como una masa no dolorosa de crecimiento
progresivo, con o sin compresion de las estructuras adya-
centes. El HPC intracraneal o meningeo presenta caracte-
risticas histopatologicas similares a las de su homoénimo
periférico''8. Desde 1993 la clasificacion de tumores del
Sistema Nervioso de la World Health Organization (WHO)
lo reconoce como un tumor de estirpe mesenquimal no
meningotelial que constituye una entidad patologica desli-
gada de los meningiomas'?. De estos ultimos se distingue,
entre otras caracteristicas, por su comportamiento agresivo
y su marcada tendencia a recurrir localmente o a distancia
a lo largo del neuroeje asi como a metastatizar en localiza-
ciones extraneurales®'® 4,

La importancia de reconocer y diferenciar adecuada-
mente este tumor infrecuente de los meningiomas, con los
que presenta similitudes clinico-radioldgicas, radica en la
necesidad de un manejo terapéutico especifico diferente
dada su agresividad.

Presentamos el caso de una mujer con un HPC de
gran tamaflo localizado en la fosa craneal posterior
que erosionaba llamativamente el hueso occipital y la
mastoides, y que alcanzaba la fosa temporal izquierda.
Asimismo revisamos lo descrito en la literatura respecto a
las caracteristicas epidemiologicas, clinicas y radiologicas
de esta neoplasia y a su manejo diagnostico-terapéutico.

Caso clinico

Una mujer de 74 afios sin antecedentes personales de
interés, consulté en nuestro Centro por un cuadro progre-
sivo de seis meses de evolucion de mareo sin sensacion
de giro de objetos, acompanado de nduseas, vomitos oca-
sionales e inestabilidad de la marcha. La paciente referia
asimismo acufenos en el oido izquierdo. Durante la explo-
racion fisica se hallé una masa en la region retroauricular
izquierda, no dolorosa a la palpacion, de consistencia firme
y adherida a la piel. No se palparon adenopatias. La explo-
racion neurologica evidenci6 unicamente discreta inestabi-
lidad de la marcha sin otra focalidad asociada.

La tomografia computarizada (TC) craneal demostro
una lesion de gran tamafio, extraaxial, lobulada, hiper-
densa, no calcificada, con escaso edema perilesional, loca-
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lizada en la mitad izquierda de la fosa craneal posterior,
que ejercia efecto masa sobre el cuarto ventriculo y que
ocasionaba importante osteolisis occipito-mastoidea (Fig.
1A). El tumor captaba contraste heterogéneamente (Fig.
1B). En la resonancia magnética (RM) craneal se observo
que la lesion, de dimensiones fijadas en 7,6%3,5%3,5 cm.,
estaba en intima relacion con el tentorio, comprimiendo
el hemisferio cerebeloso izquierdo, el lobulo temporal
izquierdo y el cuarto ventriculo. Se trataba de una lesion
isointensa en imagenes ponderadas en T1 e hiperintensa
en imagenes ponderadas en T2 respecto al cortex cerebral,
que presentaba intenso realce tras la administracion de
gadolinio. Asimismo se apreciaban sefiales de vacio ser-
pinginosas intralesionales en probable relacion con vasos
tumorales (Figs. 1C-1F). La arteriografia demostré una
masa muy vascularizada Uinicamente desde ramas de la
arteria cardtida externa izquierda, por medio de las arterias
occipital, auricular posterior y ramas de la faringea ascen-
dente. El seno transverso-sigmoide izquierdo se encontraba
permeable aunque con menor flujo que su homoénimo
contralateral (Fig. 2).

Mediante un abordaje retromastoideo izquierdo (Fig.
3), se resecd de forma macroscOpicamente completa una
lesion extraaxial de caracteristicas hemorragicas, que asen-
taba sobre la duramadre de la convexidad occipito-temporal
y sobre el tentorio. Se resecd el seno transverso izquierdo y
se secciono el tentorio. El procedimiento se completd con
fresado del hueso de la calota y reconstruccion del defecto
quirtrgico con plastia dural, grasa abdominal aut6loga y
fibrina de origen bioldgico (reseccion grado I de Simpson).
La RM postoperatoria inmediata confirmo la reseccion
completa de la lesion.

El estudio histologico demostr6 que se trataba de
un hemangiopericitoma al observarse una lesion hiper-
celular, constituida por células de escaso citoplasma y
nucleos alargados. Al aplicar la técnica con reticulina se
dibujaba una malla pericelular muy densa. Las técnicas
de inmunohistoquimica resultaron definitivas al mostrar
marcadores vimentina positivo y antigeno epitelial de
membrana (EMA) negativo. El indice proliferativo fue
del 5-10%. La paciente evolucioné satisfactoriamente,
sometiéndose a radioterapia adyuvante para completar el
tratamiento de la lesion que finalizé tres meses después,
recibiendo una dosis total de 60 Gy. Dieciséis meses tras
la intervencion quirurgica no existe evidencia clinico-
radioldgica de recidiva local ni de metastasis a distancia

(Fig. 4).
Discusién
El HPC intracraneal es un tumor infrecuente y de com-

portamiento agresivo, que representa menos del 1% de
todos los tumores intracraneales y aproximadamente el 1.5-
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Figura 1. (4) Imagen axial de TC craneal en ventana osea que muestra llamativa osteolisis occipito-mastoidea y ausencia de
calcificaciones intralesionales. (B) Imagen axial de TC craneal tras la administracion de contraste yodado que muestra una
masa en la fosa posterior izquierda con intensa captacion heterogénea de contraste y discreto edema perilesional. Imdagenes
axial (C), coronal (D) y sagital (E) de RM craneal potenciadas en TI tras la administracion de gadolinio que muestran
intenso realce heterogéneo del tumor y sefiales de vacio intralesionales. Se observa ademas la intima relacion del tumor con
el tentorio. (F) Imagen axial de RM craneal potenciada en T2 que muestra una lesion hiperintensa respecto al parénquima
cerebral que comprime el hemisferio cerebeloso izquierdo, el Iobulo temporal izquierdo y el cuarto ventriculo.
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Figura 2. Arteriografia preoperatoria, sustraccion digital. (A) Imagen lateral que evidencia las aferencias del tumor exclu-
sivamente desde la arteria cardtida externa izquierda, por medio de la arteria occipital, auricular posterior y ramas de la
arteria faringea ascendente. Imagenes lateral (B) y antero-posterior (C) mostrando la “mancha tumoral”. La imagen (C)
muestra asimetria de flujo en el seno transverso-sigmoide izquierdo respecto al derecho.

Figura 3. Fotografia intraoperatoria que muestra el abor-
daje retromastoideo izquierdo, poniendo de manifiesto una
tumoracion que sobrepasa el limite oseo del craneo.

3% de los tumores meningeos***!. Se trata de una lesion
hipervascular de estirpe mesenquimal, no meningotelial
segun la actual clasificacion de los tumores del Sistema
Nervioso Central de la WHO'", con caracteristicas ultraes-
tructurales e inmunohistoquimicas idénticas a las de los
HPCs periféricos’'®.

Existe amplia variabilidad en relacion con las caracte-
risticas epidemiologicas de estos tumores. En general, se
acepta que los HPCs intracraneales predominan en varo-
nes y debutan en la cuarta y quinta décadas de la vida, a
diferencia de los meningiomas que aparecen con mayor
frecuencia en mujeres y a edad mas avanzada’*-'"1*16, Tam-
bién es variable el intervalo de tiempo transcurrido desde
el inicio de los sintomas hasta la fecha de intervencion,
oscilando desde los 3.1 meses descritos por Alén et al.?
hasta los 11 meses recogidos por Kim et al.''. El sintoma

Figura 4. RM craneal de control a los 16 meses post-ciru-
gia. (A y B) Imagenes axiales potenciadas en TI tras la
administracion de gadolinio que evidencian ausencia de
resto y/o recidiva tumoral.

de presentacion mas habitual es la cefalea, probablemente
en el contexto de hipertension intracraneal**!'16, Otros
sintomas y signos acompafiantes son los derivados del
efecto masa del tumor. Asi, se han observado sintomas
derivados de la compresion de pares craneales en HPCs
de la fosa posterior?, si bien la inestabilidad de la marcha
se ha descrito como el sintoma mas frecuente en pacientes
con lesiones de esta localizacion’. Tanto el sexo como la
edad del caso que describimos en este articulo son mas
sugerentes de meningioma que de HPC. La inestabilidad
de la marcha fue el unico hallazgo encontrado en la explo-
racion neurologica de nuestra paciente, siendo la explora-
cion fisica muy orientativa al observar y palpar una masa
retroauricular no dolorosa y adherida a la piel.
Radiologicamente, la distincion entre meningioma
y HPC es dificil, ya que presentan caracteristicas simi-
lares, no so6lo de localizacion, sino también de atenua-
cion. Los HPCs son mas frecuentes en el compartimento
supratentorial, si bien existen series que describen que
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hasta un 24% de estos tumores aparecen en la fosa pos-
terior®. Tipicamente aparecen como lesiones hiperdensas
en TC e isointensas en RM respecto a la corteza cerebral,
que realzan intensa y heterogéneamente tras la administra-
cion de contraste, poniendo de manifiesto la importante
vascularizacion que presentan. En el estudio con RM
pueden observarse sefiales de vacio intralesionales que
corresponden a vasos que irrigan el tumor. Normalmente
asocian escaso 0 moderado edema peritumoral'*. Ademas,
son lesiones extraaxiales que habitualmente asientan sobre
la duramadre (segun describen algunos autores sobre una
base estrecha con mayor frecuencia que la observada en
los meningiomas), no siendo raro encontrar en el estudio
con RM el signo de la “cola dural™. Otros hallazgos de los
HPCs, no tan habituales en los meningiomas, y sugerentes
de agresividad son los contornos lobulados de la lesion,
la aparente invasion parenquimatosa o ‘“‘mushrooming”
y la osteolisis del hueso circundante'*. La ausencia de
hiperostosis reactiva y de calcificaciones es caracteristica
de estos tumores, aunque esta descrito un caso de HPC
con calcificacion intralesional®>. Nuestro caso cumplia
todas estas caracteristicas radiologicas, salvo la presencia
de aumento de la intensidad de sefial del tumor respecto
al parénquima en imagenes ponderadas en T2 de la RM
craneal. El estudio con espectroscopia puede ser util para
distinguir HPC de meningioma, atendiendo a la concen-
tracion de mioinositol. Barba et al.’ y mas recientemente
Fountas et al.” han observado un aumento de los niveles
de mioinositol en los HPCs, circunstancia que no sucede
en los meningiomas®’. Cuando la sospecha de HPC parece
solida, es recomendable realizar una arteriografia previa
a la intervencion para identificar las ramas aferentes que
irrigan el tumor y la relacion de compresion y/o invasion
que mantiene éste con los senos venosos. A diferencia de
los meningiomas, la arteria carétida interna proporciona la
mayoria de las aferencias vasculares de los HPCs*!°. En
nuestro caso, el aporte provenia exclusivamente de ramas
de la arteria cardtida externa, un hallazgo casi excepcio-
nal.

El diagnostico de certeza s6lo se obtiene a través del
examen histologico del tumor, el cual se caracteriza por
ser altamente celular, compuesto por células fusiformes
con nucleos redondos u ovoides, sin nucleolos prominen-
tes ni cromatina condensada y con escaso citoplasma. El
indice mitotico es variable, asi como el grado de tincion
con reticulina. El estudio inmunohistoquimico es defi-
nitivo, mostrando los HPCs marcadores tunicamente
mesenquimales (vimentina positivo, EMA negativo) a dife-
rencia de los meningiomas, que muestran marcadores tanto
mesenquimales como epiteliales (vimentina positivo, EMA
positivo)'*18,

El tratamiento de eleccion del HPC intracraneal es
quirargico. Se recomienda la reseccion total de la lesion

450

Neurocirugia
2008; 19:446-452

siempre que sea técnicamente posible, ya que algunos
autores han demostrado que la extension de la reseccion es
un factor determinante en el control local de esta enferme-
dad' !¢, En ocasiones, la embolizacion prequirtrgica puede
ser de gran utilidad debido a la predisposicion que presen-
tan estas neoplasias a sangrar durante la intervencion dada
su hipervascularizacion®7*!1%!4,

Sin embargo, la reseccion quirirgica completa no
elimina el alto riesgo de recurrencia que presenta este
tumor, como demuestra el hecho de que la mayoria de las
recurrencias que acontecen en el sistema nervioso central
aparecen en el mismo lugar del tumor primario®''. La tasa
de recurrencia local en algunas series alcanza el 60% de
los casos”'®. Guthrie et al.’ registrd en su serie un intervalo
de tiempo medio libre de enfermedad de 47 meses’. Dicho
intervalo fue de 68 meses en la serie de Alén et al.?, de 78
meses en la de Jadskeldinen et al.' y de 104 meses en la
de Kim et al.". No obstante, en estas series se incluyeron
pacientes tratados tanto con radioterapia como sin ella, no
pudiendo extraerse conclusiones definitivas. Ademas, se
admite que, tras la primera recurrencia, los HPCs tienden
a recurrir después a intervalos de tiempo progresivamente
mas cortos>’. En nuestro caso, s6lo han transcurrido dieci-
séis meses desde la reseccion completa del tumor primario,
tiempo que la paciente ha permanecido libre de enferme-
dad.

El tratamiento inicial con radioterapia postoperatoria
proporcionando dosis por encima de 50 Gy, aun cuando se
haya realizado una reseccion macroscdpicamente completa
del tumor, ha demostrado ser util para controlar localmente
la enfermedad y aumentar el intervalo libre de recurrencia’®®.
Sin embargo, no se ha demostrado que esta terapia proteja
contra las recurrencias a lo largo del neuroeje o frente a las
metastasis a distancia®. Otras indicaciones del tratamiento
radioterapico son la presencia de tumor residual tras la ciru-
gia, las recurrencias, las lesiones técnicamente no resecables
0 como terapia meramente paliativa. La radiocirugia parece
util en el control local de HPCs residuales o recurrentes tra-
tados previamente con cirugia y/o radioterapia>®*!1¢. Sin
embargo, no parece reducir el riesgo de desarrollar metas-
tasis intra o extracraneales, siendo necesarios mas estudios
que confirmen esta circunstancia'®.

Ademas de la tendencia a recurrir localmente y a lo
largo del neuroeje, los HPCs presentan mayor riesgo de
metastatizar a distancia que la mayoria de tumores prima-
rios del sistema nervioso central, pudiendo aparecer enfer-
medad a distancia varios afios después de un tratamiento
adecuado del tumor primario. Asi, aquellos pacientes que
viven 15 afios tras el diagnostico inicial presentan una pro-
babilidad de desarrollar metastasis extraneurales del 64% °.
Esta caracteristica de los HPCs hace que el estrecho segui-
miento del paciente a largo plazo sea un pilar fundamental
en el manejo de esta enfermedad. Los puntos donde asien-
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tan con mayor frecuencia dichas metastasis son el hueso, el
pulmon y el higado®!1416, Los estudios existentes sobre el
papel de la quimioterapia en estos pacientes no son conclu-
yentes, existiendo cierta controversia respecto a su uso®®.

El pronostico de la enfermedad viene marcado por la
tendencia a recurrir y a metastatizar. Guthrie et al.’ recogio
una tasa de supervivencia absoluta a los 10 afos del 40%,
mientras que Kim et al."' registr6 una tasa del 75% en el
mismo periodo de tiempo®!'. Los principales factores que
parecen influir en el pronostico son la reseccion quirargica
completa de la lesion'"'® y la administracion de radioterapia
adyuvante postoperatoria®®.

Conclusiones

El tratamiento de eleccion del hemangiopericitoma
intracraneal es su reseccion quirtirgica completa siempre
que sea técnicamente posible. La radioterapia adyuvante
se recomienda en casos de reseccion incompleta, lesion
no resecable, recurrencia o bien como terapia paliativa.
Existen estudios que demuestran que la radioterapia
postoperatoria, aun cuando se haya realizado una resec-
cién macroscopicamente completa de la lesion como es
nuestro caso, reduce la tasa de recurrencia local. Se reco-
mienda realizar un estrecho seguimiento a largo plazo de
estos pacientes para detectar precozmente los casos de
recurrencia y/o de metastasis extraneurales.
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Comentario al trabajo: Hemangiopericitoma de la
fosa posterior: a propdosito de un caso de Gutiérrez-
Gonzalez y cols

Los autores presentan el caso de una paciente con un
hemangiopericitoma (HP) meningeo tentorial con extension
predominantemente infratentorial tratado quirurgicamente
con una reseccion completa y radioterapia postoperatoria
y sin evidencia actual de recidiva local o metastasis.
Asimismo, revisan detalladamente las caracteristicas
epidemiologicas, clinicas, radiologicas, histologicas y tera-
péuticas de este tipo infrecuente de tumor meningeo cuya
incidencia es de 1 cada 40 meningiomas.

Desde el punto de vista historico se debe recordar que
Bailey' en 1928 y posteriormente Cushing y Eisenhardt®
en 1938 describieron un grupo de tumores meningeos muy
vascularizados y de comportamiento mas agresivo a los
que llamaron meningiomas angioblasticos. Posteriormente,
en 1937, Schmidt describio el primer caso de HP de tejidos
blandos y cinco afios después Stout y Murray* presentaron
la primera serie de estos tumores fuera del SNC insinuando
su origen en los pericitos. En 1954 se describio el primer
caso de HP meningeo por Begg y Garret® planteando que
era histologicamente indistinguible tanto de las formas
mas agresivas de los meningiomas angioblasticos como de
los HP de tejidos blandos. Desde entonces y hasta hace 14
afios no hubo consenso a la hora de definir como clasificar
estos tumores vasculares meningeos de curso mas agresivo.
Hasta el desarrollo e implantacion clinica de las técnicas
de inmunohistoquimica, la mayoria de los HP meningeos
probablemente fueran diagnosticados de meningiomas
angioblasticos. Desde 1993 la WHO, en base a su com-
portamiento bioldgico mas agresivo y a sus caracteristicas
inmunohistoquimicas y ultraestructurales distintas a los
meningiomas, considera a los HP meningeos una entidad
anatomo-clinica independiente, dentro de los tumores
meningeos no meningoteliales. Desde entonces, numerosas
publicaciones han ido definiendo cada vez mejor sus pecu-
liaridades histologicas y ultraestructurales.

Atn asi, sigue siendo relativamente frecuente que estos
tumores se diagnostiquen inicialmente de meningiomas,
sobre todo si no se sospecha su existencia antes de la
cirugia o no se realizan técnicas de inmunohistoquimica
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adecuadas después de ésta, y que sea el curso clinico agre-
sivo con recurrencia temprana o lesiones a distancia el que
nos obligue a revisar el analisis histolégico y reconsiderar
el diagnostico. Por lo tanto, ante la existencia de un tumor
meningeo, la presencia de datos mas caracteristicos de HP
que de meningioma (sexo masculino, edad mas temprana,
ausencia de calcificaciones, bordes polilobulados, erosion
oOsea, ausencia de hiperostosis en la TAC, sefiales de vacio
de flujo y realce heterogéneo en la RM, etc...) deben hacer-
nos pensar en esta entidad y solicitar el estudio histologico
adecuado de la pieza para un correcto diagndstico inicial,
ya que el manejo postoperatorio es distinto de los pacientes
operados de meningioma.

Por ultimo, desde el punto de vista terapéutico, y como
indican los autores, la cirugia radical es el tratamiento de
eleccion de estos tumores. En nuestro centro la radiote-
rapia postoperatoria se recomienda tanto en resecciones
completas como incompletas. En estas ultimas, la sobre-
impresion con radiocirugia tras la radioterapia sobre los
restos tumorales parece aportar mayor control tumoral que
la radioterapia aislada. Creemos que el papel de la quimio-
terapia esta por definir en este tipo de tumores. Aln con
todo esto, es importante un seguimiento estrecho a largo
plazo del paciente debido a la alta tasa de recidivas locales
y metastasis.

A. de la Lama Zaragoza
P. Varela Rois
Vigo
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