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Resumen

El hemangioblastoma es una neoplasia infrecuente, benigna y altamente vascular que suele observarse en el cerebro, mé-
dula espinal y retina. Puede ser solido o quistico y aproximadamente el 25 a 40% de ellos estan asociados al sindrome de Von
Hippel-Lindau. Las manifestaciones clinicas de los hemangioblastomas son inespecificas y dependen de la localizacion del
mismo y del patréon de crecimiento. A pesar de su gran vascularizacion, en raras ocasiones los hemangioblastomas se presentan
con sangrado en forma de hemorragia intraparenquimatosa o intramedular o como hemorragia subaracnoidea. El diagnostico
definitivo de los se lo realiza por anatomia patoldgica. En cuanto al tratamiento de los hemangioblastomas, la microneurociru-
gia es la terapia de eleccion con el objetivo de la reseccion completa del mismo. La embolizacion endovascular preoperatoria
de los vasos nutricios puede ser Util en casos selectos ya que el principal riesgo de esta cirugia es el sangrado intraoperatorio.
Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de 25 afios de edad diagnosticada con hemangioblastoma en hemisferio
cerebeloso derecho e hidrocefalia por lo cual fue tratada en distintos tiempos quirrgicos: colocacién de valvula de presion
media, craniectomia suboccipital, embolizacion supraselectiva de vasos nutricios y exéresis de la masa tumoral.
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Abstract

Hemangioblastoma is an uncommon benign and highly vascular tumor that is usually observed in the brain, spinal cord
and retina. It may be solid or cystic and approximately 25 to 40% of them are associated with von Hippel-Lindau syndrome.
Clinical manifestations of hemangioblastoma are nonspecific and they depend on the location and growth pattern of the tumor.
Despite its great vascularity, they rarely manifest themselves with hemorrhage and when they do, intraparenchymal bleeding,
intramedullary hemorrhage or subarachnoid hemorrhage may be observed. The definitive diagnosis of HB is the pathologic
exam. The treatment of choice for hemangioblastoma is microneurosurgery in order to make a complete resection. Preoperative
endovascular embolization of feeding vessels may be useful in selected cases as the main risk of this surgery is intraoperative
bleeding. We present a case of a 25 years old female diagnosed with right cerebellar hemisphere hemangioblastoma and hy-
drocephalus, therefore treated through various surgical stages: placing of a medium pressure valve, suboccipital craniectomy,
supraselective embolization of feeder vessels and finally extirpation of the tumor mass.
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Introduction

El hemangioblastoma (HB) es una neoplasia infre-
cuente, benigna (grado I de la OMS), altamente vascular,
bien demarcado, de lento crecimiento, de caracteristicas
solidas o quisticas, sin origen celular especifico. Consti-
tuyen 1 a 2% de los tumores intracraneales primarios y de
7 a 10% de los tumores de fosa posterior, siendo ésta la
ubicacion mas frecuente.?

Reporte de Caso
Presentamos a una paciente de sexo femenino de 25
afios de edad, con antecedentes personales de dislexia; que

acude a nuestra casa de salud transferida de otra unidad
de atencion hospitalaria por presentar cuadro clinico de
24 horas de evolucion, caracterizado por pérdida momen-
tanea de la conciencia, cefalea de moderada intensidad,
vOmitos en escopetazo en numero indeterminado, episo-
dios de movimientos tonico clonicos generalizados y una
amaurosis de un mes de evolucioén aproximadamente.

Al momento del ingreso, se encuentra a la paciente en
vigilia, poco colaboradora con el interrogatorio. Presion arte-
rial 130/80 mmgHg, FC: 78 LPM, FR: 19 RPM, temperatura
de 37,2 C. GCS: O3 V5 M6 = 14/15; pupilas de 4 mm simé-
tricas e hiporreactivas al estimulo luminoso; datos sugeren-
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tes de disminucion de agudeza visual, con nula percepcion
de objetos por parte de la paciente en su campo visual.

Se obtuvieron imagenes de resonancia magnética sim-
ple y contrastada con gadolinio, en donde se evidenci6 di-
latacion del sistema ventricular, desplazamiento del tallo
cerebral, lesion intraxial en hemisferio cerebeloso derecho,
hipointensa en T1, hiperintensa en T2 y secuencia FLAIR
con intensa captacion del contraste (Figuras 1y 2).

Posterior al analisis del cuadro clinico de la paciente
por parte del staff de neurocirugia, y de otros servicios de
especialidades tales como endocrinologia y oftalmologia;
se procedi6 a realizar el enfoque terapéutico para abordar
esta patologia. Es de mencionar, que dicho enfoque quirtr-
gico fue planeado en varios tiempos, ya que la patologia en
si, podria acarrear complicaciones propias del manejo qui-
rargico, las mismas que mencionamos a continuacion.

Figura 2: Lesion hiperintensa en secuencia FLAIR posterior a contraste
con gadolinio en hemisferio cerebeloso derecho.
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En primera instancia, se decidid colocar una valvula
de presion media para corregir la hidrocefalia obstructiva
y asi aliviar el cuadro de craneo hipertensivo que producia
el efecto de masa del tumor.

Posteriormente se decidio realizar una arteriografia di-
gital de vasos cerebrales, ya que llamaba la atencion la gran
captacion de contraste que marcaba la lesion y cuyos resul-
tados fueron: carotida externa derecha: ramos de arteria me-
ningea dan blush a lesion expansiva en region hemisferio
cerebeloso derecho; vertebral derecha: blush tumoral prove-
niente de arteria cerebelosa postero inferior. (Figuras 3 y 4)

Una vez obtenidos los resultados angiograficos, se
procedi6 a la realizacion de una craniectomia suboccipital

Figura 3: Proyeccion AP de arteriografia diagnostica. Blush tumoral.

Figura 4: Proyeccion lateral de angiografia diagnostica



y duroplastia con liberacion de la tension en fosa posterior,
enfocandonos en la futura embolizacion ultraselectiva de
vasos nutricios del tumor que se realizé a los dos dias pos-
teriores, y la que se logro mediante el uso de particulas,
obteniendo una obliteracion de un 95% aproximadamente
de la irrigacion del tumor. (Figura 5y 6)

Al dia siguiente de la embolizacion del tumor, y te-
niendo a la paciente bajo cuidado del Servicio de Medici-
na Critica, se realiz6 la exéresis de la lesion tumoral. Se
evidencio lesion intraxial con signos de hipervasculariza-
cion andmala en hemisferio cerebeloso derecho, el mismo
que fue removido satisfactoriamente

Paciente pasé a cuidados intensivos con una remo-
cion satisfactoria del tumor cerebeloso, y permanecio en
un postoperatorio de aproximadamente 2 semanas, debi-
do a complicaciones respiratorias. Paso a hospitalizacion,
teniendo una evolucion favorable y fue dada de alta para
seguimiento por consulta externa.

El estudio de patologia reportd lo siguiente: proli-
feracion de vasos capilares y tapizados por células endo-
teliales de citoplasma de aspecto vacio. Las células sin
atipias, ni mitosis, con imunomarcacioén positiva para cd
34, inmunomarcacion positiva en las células estromales
con s -100. Diagnoéstico histopatologico: hemangioblas-
toma de cerebelo.

Discusion

El HB es una neoplasia infrecuente, benigna (gra-
do I de la OMS), altamente vascular, bien demarcado,
de lento crecimiento, de caracteristicas solidas o quis-
ticas, sin origen celular especifico!? En el sistema ner-
vioso central (SNC) se presentan en el cerebro, la mé-
dula espinal y la retina. Rara vez aparecen en las raices
o nervios periféricos.'?

Constituyen de 1 a 2% de los tumores intracraneales
primarios y de 7 a 10% de los tumores de fosa posterior
siendo ésta la ubicacion mas frecuente. De los tumores de
la médula espinal, los HB son responsables de 3 a 13%.
Los HB de la retina son histologicamente idénticos a los
HB del SNC. Menos de la mitad de los HB, de 25 a 40%
(pero mas de 50% de los HB de la retina), estan asociados
a la enfermedad de von Hippel-Lindau (VHL)!23

Por lo general, los HB son lesiones quisticas con un
nddulo mural en 60% de los casos y solidos en 40%. En la
médula espinal suelen aparecer como una siringe.**

La edad de aparicion del HB esporadico (no asociado
a VHL) tiene su pico entre los 40 y 60 afios, siendo raro
en nifios. Los HB asociados a VHL aparecen a edad mas
joven (20 a 30 afios) pero rara vez en menores de 15 afios.
La edad de aparicion media del HB de retina es 25 afos.?

Los HB son mas comunes en el género masculino, con
una relacion hombre-mujer de aproximadamente 2:1.12°

El HB esporadico por lo general es una lesion tni-
ca que ocurre el cerebelo (83-95%) o en el tallo cerebral,

Figura 5: Proyeccion durante la embolizacién ultraselectiva

Figura 3: Proyeccion durante la embolizacion ultraselectiva

ocasionalmente en la médula espinal y rara vez en el ce-
rebro afectando los lobulos frontal, parietal, temporal o
el tallo hipofisario.->#6.78

Las manifestaciones clinicas de los HB son ines-
pecificas y dependen de la localizacion del mismo y del
patron de crecimiento. Si bien son tumores benignos
con patron de crecimiento lento, pueden presentar inter-
valos de crecimiento a mayor velocidad y los sintomas
se suelen asociar con la expansion quistica que puede
ocurrir con rapidez!¢

La sintomatologia de los tumores supratentoriales es
provocada por el efecto de masa pudiendo ocasionar ce-
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falea, convulsiones y otras manifestaciones segun la loca-
lizacion® En los HB de fosa posterior el cuarto ventriculo
puede estar comprimido, provocando hidrocefalia y signos
de incremento de presion intracraneal como cefalea (85%),
nauseas y vomitos. Los sintomas focales pueden incluir
ataxia de la marcha, dismetria y vértigo.-*8

Si la localizacion del HB es medular, puede presen-
tarse con dolor (17%), espasticidad, debilidad, hipoeste-
sia, hiperreflexia y alteraciones de la miccion.

A pesar de su gran vascularizacién, en raras ocasio-
nes los HB se presentan con sangrado en forma de he-
morragia intraparenquimatosa o intramedular o como he-
morragia subaracnoidea. Los HB con mayor riesgo de
sangrado son los de mayor tamano, los de localizacion
medular y los de tipo so6lido.!#

Los HB retinianos pueden ser asintomaticos durante
aflos. Pueden presentarse fotopsias y miodesopsias, des-
prendimiento de retina, hemorragia vitrea, edema macular
o fibrosis pre-retiniana. La hemorragia ocular es con fre-
cuencia la primera manifestacion de VHL!?

Los pacientes con enfermedad de VHL pueden pre-
sentar con sintomas oculares o sistémicos debidos al com-
promiso de otros 6rganos y sistemas

Los pacientes pueden presentar policitemia, eritro-
citosis paraneoplasica, ya sean HB esporadicos o aso-
ciados a VHL, siendo mas comun en los ultimos. Proba-
blemente se deba a la hematopoyesis extramedular por
parte del tumor y por lo general es asintomatica. La re-
seccion tumoral ha demostrado cura permanente de la
poliglobulia en estos pacientes.”’

El VHL es un trastorno autosémico dominante que
ocurre debido a una mutacién del gen supresor localizado
en el cromosoma 3p25-26 y que se caracteriza por la aso-
ciacion de hemangioblastomas del sistema nervioso cen-
tral y retina, carcinoma de células renales, quistes visce-
rales, feocromocitoma adrenal y cistadenoma papilar del
epididimo, dependiendo el caso®

Por lo general, en pacientes con VHL, los HB son
multiples, aparecen como lesiones de diferentes tamafios
localizadas en cerebelo, tallo cerebral, médula espinal y
retina y las manifestaciones dependen de la severidad, pro-
gresion y estado de la enfermedad. El HB retiniano es la
primera manifestacion en 50% de los pacientes con VHL?

En lo que refiere al diagndstico, realizar pruebas san-
guineas puede ayudar a revelar lesiones asociadas que for-
men parte de la enfermedad de VHL, sin embargo la bus-
queda de policitemia no ayuda en el diagndstico y no existen
hallazgos especificos que orienten al diagnostico de HB.

En adultos de edad media/avanzada, las metastasis
son la masa intra-axial mas comun de fosa posterior, sin
embargo el HB es el tumor primario intra-axial de fosa
posterior mas comun. Los estudios de imagenes en caso
de sospecha de HB deben incluir la tomografia computa-
rizada (TC) y la imagen por resonancia magnética (IRM).

130 Revista Ecuatoriana de Neurologia / Vol. 22, No 1-3, 2013

La TC sin contraste muestra un quiste de baja den-
sidad acompafiado por un ndédulo isodenso; en la TC con
contraste el nddulo se refuerza intensamente aunque de
manera poco uniforme y la angiotomografia (ATC) puede
mostrar vasos nutrientes arteriales.!

La IRM es la técnica de imagen de eleccion ya que de-
fine claramente la localizacion de la lesion y su relacion con
estructuras adyacentes. La imagen potenciada en T1 mues-
tra un nodulo isointenso con el encéfalo e hiperintensidad li-
gera a moderada del quiste en comparacion con el LCR. La
potenciacion en T2 y FLAIR tanto el nodulo como el quiste
son hiperintensos. La potenciacion de T1 con contraste por
lo general muestra que el nddulo se refuerza intensamente,
en menos casos muestra refuerzo de un tumor sélido y en
raras ocasiones se observa una masa con refuerzo en anillo!

Se considera que se debe realizar en cribado con
IRM de pacientes de familias con VHL después de los
10 afios de edad. Ademas, se deberia examinar comple-
tamente la columna veretebral, ya que las lesiones me-
dulares son comunes.

Si bien el diagnoéstico se establece por IRM, para
HB muy pequefios se puede usar angiografia y angio-
grafia con sustraccion digital® En estos casos se puede
observar una masa vascular grande (quiste) o un noédulo
altamente vascular.

El diagnostico definitivo de los HB se lo realiza por
anatomia patologica® Desde el punto de vista macroscopi-
co constituye una masa roja o amarilla, bien circunscrita,
encapsulada, altamente vascular que toca las leptomenin-
ges y se puede encontrar un quiste con liquido pardo-ama-
rillento. Microscopicamente, el nddulo esta formado por
células estromaticas vacuoladas grandes com componen-
te neoplasico y se reconocen tres tipos histopatologicos:
juvenil, transicional y de cé€lulas claras. En el primero se
observan capilares de paredes delgadas y vasos dilatados;
en el segundo, capilares de pared delgada y vasos dilata-
dos mezclados con células estromales sudanofilicas; y en
el tercero, hojas de células xantocromicas con rico epite-
lio vascular, que en términos histopatologicos, tienen si-
militud con las malformaciones arteriovenosas.!°

Desde el punto de vista inmunohistoquimico los
HB presentan positividad para inhibina A y GLUT1 y
son negativos para citoqueratina y antigeno de membra-
na epitelial (EMA)!

Los principales diagnosticos diferenciales incluye
el sindrome VHL, ya que 25 a 40% de HB ocurren en
el. Ademas, se lo debe diferenciar de las metastasis, re-
cordando que en adultos las metastasis son la masa intra-
axial mas comtn de fosa posterior. Se lo debe distinguir
también del astrocitoma pilocitico que generalmente se
presenta en nifios y del glioblastoma que se presenta en
adultos como una masa con refuerzo irregular en anillo y
de localizacion poco frecuente en la fosa posterior. Tam-
bién se debe buscar sindromes neurovasculares como la



telangiectasia hemorragica hereditaria, las malformacio-
nes arteriovenosas multiples, malformaciones cavernosas
y el ependimoma de células claras.®

Actualmente es posible llevar a cabo el diagnosti-
co de la enfermedad de VHL mediante un estudio ge-
nético, con la identificacion especifica de la mutacion
existente en el gen VHL localizado en el brazo corto
del cromosoma 3 (3p25-26).!!

En cuanto al tratamiento de los HB, la microneuroci-
rugia es la terapia de eleccion con el objetivo de la resec-
cion completa del HB. La reseccion subtotal y las biop-
sias deben evitarse. La porcion solida del tumor debe ser
removida en bloque con hemostasia de los vasos nutricios.
Esto es suficiente para erradicar los quistes adyacentes.

La embolizacion endovascular preoperatoria de los
vasos nutricios puede ser util en casos selectos. Ya que
principal riesgo de esta cirugia es el sangrado intraopera-
torio, el objetivo de esta intervencién es reducir la vascu-
larizacion tumoral. La misma se realiza 2 a 5 dias antes
de la cirugia con agentes como polyvinyl alcohol o copo-
limeros de ethyl-enevinyl alcohol® La embolizacion sin
embargo a veces no se puede realizar por completo y esta
embolizacion incompleta en vez de ser un factor protector
se convierte en un factor que predispone a hemorragias e
inflamacion del tumor, por lo que la seleccion de HB ap-
tos para ser embolizados debe ser cuidadosamente medi-
tada. Afortunadamente, la mayoria de los hemangioblas-
tomas son pequefios y bien definidos y son pocos los que
necesitan embolizacion prequirurgica®

Para pacientes en quienes la cirugia no es posible, se
puede utilizar la radioterapia y la radioterapia estereotactica®

La radioterapia estereotactica consiste en sesiones
de radiocirugia con gamma knife o con acelerador linear
estereotactico con colimadores multilaminas, que pare-
ce ser la terapia ideal en HBs bien delimitados, altamen-
te vascularizados, pequefios y multiples o recurrentes en
pacientes con VHL.

En pacientes con VHL, el tratamiento microquirir-
gico de lesiones multiples por lo general falla. En estos
pacientes los tumores son recurrentes y otros nuevos, al-
gunos sintomaticos y otros incidentales. Es dificil elegir
cudl es el tumor que debe ser resecado. Ademas, en estos
casos la localizacion mas frecuente es el tallo cerebral y
la médula espinal, lo que incrementa la morbilidad y mor-
talidad operatoria. La radioterapia esterotactica es una op-
cion de tratamiento en los HB en areas elocuentes.

El lo que refiere a la quimioterapia, no se han proba-
do drogas eficaces contra los HB?

Conclusion

Los HB constituyen neoplasias infrecuentes con ma-
nifestaciones clinicas inespecificas que dependen de la
localizacion del mismo y del patron de crecimiento. En
estos tumores el tratamiento definitivo es la reseccién mi-

croquirurgica, sin embargo, la terapia endovascular juega
un rol cada vez mas importante en aquellos HB de mayor
tamario, debido al alto riesgo de sangrado intraoperatorio.
Ademas, la angiografia por sustraccion digital puede usar-
se para el diagnostico de HB muy pequefios en los que la
IRM no es concluyente.

Se recomienda la creacion de protocolos que defi-
nan en qué ocasiones se debe incluir la terapia endovas-
cular en el diagndstico y tratamiento de este tipo de pa-
tologias tumorales.
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