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AGUDEZA VISUAL 6/4.5:

ANGULO KAPPA:

DIPLOPIA:

DISNEA:

ENDOTELIO:

GLOSARIO

Es cuando el paciente esta viendo a 4.5 mts. Lo

que deberia ver a 6 mts.

Es el angulo entre el eje visual y el centro
pupilar. Se toma monocularmente con el

paciente mirando un foco luminoso

Trastorno de la vision caracterizado por la
percepcion de dos Imagenes para

un solo objeto.

Falta de aliento o dificultad para respirar que
pueden producir Ciertos procesos

cardiacos, ejercicios extenuantes o ansiedad

Tejido formado por una delgada capa de
células aplanadas, llamadas
endoteliales, que tapiza la pared inferior del y

de los vasos sanguineos y linfaticos.



EPISTAXIS:

ETMOIDECTOMIA :

EXERESIS:

EXOFTALMOS :

EXOFTALMOS AXIAL:

GADOLINEO :

Hemorragia a través de las fosas nasales,
proveniente de la nariz o de la porcion

superior de la faringe.

Técnica quirdrgica consistente en efectuar el
legrado de la mucosa de las células
etmoidales, en procesos de cronica,
generalmente emparentados con un rebelde

al tratamiento medico.

Separacién quirurgica de una parte del

organismo. es sindnimo de extirpacion.

Protrusion del ojo en relaciéon con la orbita.
Generalmente afecta a ambos ojos y suele
ser uno de los sintomas de la funcion de la

glandula tiroides.

Protuberancia anormal del globo ocular

debido a un aumento del eje anteroposterior.

Elemento quimico su simbolo es Gd , peso

atomico : 156.9
Xi



GINECOMASTIA:

HIPERTIROIDISMO :

HIPOFOSFATEMIA :

MASTECTOMIA :

MUCOIDE :

OSTEOMALACIA:

Aumento de volumen de la glandula
mamaria en el hombre por trastornos

hormonales.

Estado en el que hay un aumento de las

funciones secretoras de la glandula tiroides

Disminucion de la fosfatasa alealina , enzima

esencial para la calcificacion del tejido éseo .

Intervencion consistente en extirpar la
totalidad de la mama es una operacidon

indicada en los canceres de mama.

Que parece moco, de aspecto mucinoide
grupo de glucoproteinas incluido el coloide y
el ovomucoide similares a las musinas que se

diferencian principatmente por la solubilidad.

Reblandecimiento de los huesos que es
motivado por un defecto de su calcificacion,

clinicamente se encuentran deformidades
Xii



OSTEOLITICA:

Oseas dolorosas, su causa puede ser falta de

vitamina D.

Degeneracién y disolucion del hueso, causada

por enfermedad, infeccion o isquemia.

PLIEGUES CORIORRETINIANOS: Entidad patolégica donde la superficie

PROPTOSIS:

RETICULINA:

TIROIDECTOMIA:

retiniana se halla rugosa.

Abombamiento, protuberancia o]
desplazamiento hacia adelante de un érgano

0 zona del cuerpo.

Sustancia albuminoide presente en las fibras

conectivas del Tejido reticular.

Intervencién quirdrgica consistente en extirpar

total o parcialmente la glandula tiroides,

generalmente indicada en tumores o bocios.
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INTRODUCCION

Este estudio se realizé con el fin de conocer y extender el tema del
hemangiopericitoma para asi poder diagnosticar vy tratar correctamente esta

patologia la cual es un poco compleja y requiere de mucha atencion.

Esta neoplasia fue descrita por STOUT y MURRAY en 1942 El
hemangiopericitoma se presenta mas comunmente entre la cuarta y quinta etapa
de la vida y manifestandose de igual forma en hombres y mujeres . Se localiza
mas frecuentemente en las extremidades inferiores , se observa como una masa
alargada no dolorosa y bien circunscrita cubierta por una pseudocapsula
vascularizada de color rojo grisaceo con tendencia al marrén en las areas donde
se presentan hemorragia y necrosis , la duracién clinica de este tumor es de

varios meses e incluso varios anos antes de la extirpacion .

El hemangiopericitoma es de crecimiento lento asi que su evolucion puede durar
varios afos antes de que se diagnostique. Los hemangiopericitomas son
localmente agresivos las dos terceras partes de los casos eventualmente hacen
metastasis desarrollando recurrencia local antes de la metastasis. La malignidad

puede ser indicada por alta actividad mitética.



Desde el punto de vista radiografico su diagnéstico no es especifico y consiste
simplemente en una masa radiopaca de tejidos blandos que desplaza las
estructuras vecinas. Las caracteristicas de imagen no son definidas incluyendo

angiografias , tomografia axial computarizada e imagen de resonancia magnética.

Entre los muchos tumores que puede simular las caracteristicas del
hemangiopericitoma los mas importantes son el histiocitoma fibroso, el sarcoma
sinovial, condrosarcoma mesenquimatico. Se han enfatizado sobre las

dificultades para llegar a un diagnéstico exacto y para presidir la conducta clinica.

El condrosarcoma mesenquimal simula la forma del hemangiopericitoma en las
pequefas areas celulares pero es prontamente reconocido por la presencia de

islotes de cartilago diferenciado o frecuentemente hueso.

El tratamiento de mayor eleccién es la extirpacion quirurgica amplia pero con

frecuencia se producen metastasis y recurrencia.

Se han usado radioterapia y quimioterapia como en otros tumores de tejidos
blandos; en el hemangiopericitoma maligno todavia no hay consenso en cuanto

su efectividad.



1. CONTEXTO DE LA INVESTIGACION

1.1 PROBLEMA

EL Hemangiopericitoma es una neoplasia vascular poco comun, descrita par
primera vez por Stout y Murray en 1942. Esta neoplasia se origina a partir de los
pericitos, las cuales son células contractiles que estan alrededor de los capilares y
regulan el flujo sanguineo; ellas pueden ser distinguidas con dificultad de las
células endoteliales, fibroblastos e histocitos lo cual con lleva a errores de

diagnostico.

Histologicamente, el Hemangiopericitoma ha sido confundido con una gran
variedad de neoplasias. A pesar de las pocas publicaciones sobre el tema, el
diagnostico de este tumor y la prediccion de su conducta clinica aun causa
dificultad para dar a conocer confiablemente los parametros clinicos sobre esta
neoplasia. Por esta razén cabe preguntarse ¢;cuales son las caracteristicas del

Hemangiopericitoma?

1.2 JUSTIFICACION

Es importante que los Odontélogos identifiquen el Hemangiopericitoma en cavidad

oral, evitando confundirla con otros tumores que también se pueden presentar en
3



boca y asi diferenciar sus caracteristicas clinicas, histologicas, radiogréficas,

diagnostico diferencial y tratamiento.

1.3 PROPOSITO

Se pretende con este estudio que los Odontélogos y alumnos de pregrado
conozcan la importancia de diagnosticar el hemangiopericitoma, sus
caracteristicas clinicas, histologicas, radiograficas, diagnostico diferencial vy

posibles tratamientos.

1.4 MARCO TEORICO

Una neoplasia es un tumor o una masa anémala de tejido cuyo crecimiento es
practicamente autonomo y superior al de los tejidos normales. A diferencia de las
proliferaciones celulares no neoplasicas, el crecimiento de los tumores persiste

tras la desaparicidon del estimulo que lo inicio. (Robbins, Cotran, Kumar, 1995).

Los tumores se clasifican en dos grandes grupos: benignos y malignos. La
distincion entre tumores benignos y malignos se lleva a cabo en primer lugar
segun su aspecto histolégico (morfologia) y en segundo lugar segun su
comportamiento (evolucién clinica), para lo cual se aplican cuatro criterios que
son: - La diferenciacion anaplasica, - La Velocidad del crecimiento, - la Infiltracion

local y -la metastasis.



El Hemangiopericitoma es una neoplasia poco comun que fue descrita por primera

vez y denominada asi por STOUT y MURRAY en 1942.

1.4.1 ETIOLOGIA:

En su descripcién original, los autores postularon que el tumor se origina de los
pericitos, tipo celular especifico identificado por primera vez por ZIMMERMANN
en 1923, confirmado por STOUT quien fue el que la denomindé como
Hemangiopericitoma  al igual que Jeffrey R. Galvin, M.D., Michael P.

D Alessandro, M.D., Yasayuki Kurihara, M.D.en 1942.

1.4.2 PATOGENIA

Los Pericitos progresan lentamente comprimiendo el tejido, infiltrandose en el
tumor, resultando una pseudocapsula fibrosa completa o incompleta alrededor del
tumor. Su potencial maligno depende del tamafio del tumor siendo esto reportado

por primera vez por ZIMMERMANN en 1923.

1.4.3. CARACTERISTICAS CLINICAS

El Hemangiopericitoma aparece mas comunmente durante la cuarta y quinta etapa
de la vida, no obstante afecta a pacientes de 12 a 90 afos de edad. (Tang, JHS
1988) El rango de edad de los pacientes es desde el nacimiento hasta la

ancianidad; la mayoria de los casos ocurre antes de los 50 afos

Es un tumor de la vida adulta y es raro en nifos.



En la tabla 1 se muestra la distribuciéon del Hemangiopericitoma segun la edad del
paciente.

Tabla 1: Distribucion del Hemangiopericitoma segin edad.

EDAD (aios) No. De pacientes %
0-9 1 1
10-19 4 4
20-29 20 19
30-39 13 12.5
40-49 23 22
50-59 20 19
60-69 14 13
70-79 9 8.5
80-89 1 1
TOTAL 105 100

Fuente: Enziger M. Frank, Hemagiopericitoma Cap. 19 . Pag. 502. 1985.
Segun el genero la frecuencia es similar, ya que en los casos reportados se puede
presentar tanto en mujeres como en hombres (Enzinger, M frank 1985).

Solo el 5% de los hemangiopericitomas en los estudios de Stout se presentaron
en la cavidad bucal y en la faringe. Un caso interesante en el piso de la boca fue
notificado por Small y Bloom en 1986.

En la tabla 2 se muestra la frecuencia del Hemangiopericitoma segun su
localizacion.

Tabla 2: Distribucién anatémica frecuente del Hemangiopericitoma.

UBICACION ANATOMICA PORCENTAJE (%)
Cabeza y cuello 16.0%
Tronco 14.2%
Extremidades superiores 10.4%
Extremidades inferiores 34.9%
Retroperitoneo 24.5%
Total 100%

Fuente: Enziger M. Frank, Hemagiopericitoma Cap. 19 . Pag. 500-519. 1985.
6



En la ubicacion anatdémica, el tumor es mas frecuente en las extremidades
inferiores, especialmente muslo, pelvis y retroperitoneo. La incidencia de la
cabeza y el cuello es de un 16% de todos los hemangiopericitomas. (Enziger M.

Frank. 1985) .

La mayoria de estas lesiones se desarrollan en el tejido subcutaneo del cuero

cabelludo, cara, cuello, fosas nasales, senos paranasales.

Ademas, no son muy comunes en glandulas salivales, laringe e hipofaringe, tronco
y las extremidades superiores. Muchos se ubican profundamente y la mayoria se
hallan en tejido muscular; aunque también se presentan subcutaneamente ( tabla

2).

Este tumor puede presentarse como una masa local en cualquier lugar del cuerpo,
su conducta bioldégica es impredecible, pues en ocasiones tiene una evolucion

benigna y en otras, agresiva y metastasica. (Enzinger, M. Frank. 1985)

Se presenta como una masa alargada no dolorosa, bien circunscrita cubierta por
una seudocapsula delgada y ricamente vascularizada de color rojo grisaceo, con
tendencia al marrén donde las areas de hemorragia y necrosis, asi como la
degeneracion quistica son habituales. El dolor es una caracteristica no comun y
esta relacionada con la compresion visceral o neuronal del tumor. (Enzinger, M

Frank 1985y Tang JSH 1988).



La duracién clinica de este tumor ha estado presente durante varios meses o
incluso anos antes de la exéresis. En términos generales, el hemangiopericitoma
crece lentamente, asi que su evolucion puede durar varios afos antes de que se

diagnostique. (Tang JSH 1988 y Enzinger, M. Frank 1985).

Los hemangiopericitomas son localmente agresivos, SMITH y ENZIGER 1943
encontraron que mas de las dos terceras partes de los casos que eventualmente
hacia metastasis, desarrollan recurrencia local antes de la metastasis. Los

pulmones son el sitio mas comun de metastasis.

No existen criterios absolutos establecidos para distinguir de lesiones benignas y
malignas. La malignidad puede ser indicada por alta actividad mitética, la
presencia de hemorragias, necrosis, aumento celular y gran tamafo del tumor,
basados en estos criterios la metastasis ocurre en la mitad de los pacientes con

hemangiopericitoma malignos.

Segun los casos reportados en la literatura, muchos de estos tumores tienden a
seguir un curso clinico benigno y no son curables con exéresis local. Sin embargo
en raros casos puede haber crecimiento infiltrativo local o recidiva e incluso

metastasis.

1.4.4. CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS
Desde el punto de vista radioldgico, su diagndstico no es especifico y consiste

simplemente en una masa radiopaca de tejidos blandos que desplazan las
8



estructuras vecinas. Las caracteristicas de imagen no son definidas, incluyendo
angiografias, tomografias axial computarizadas (TAC) y resonancias magnéticas.

El Hemangiopericitoma de orbita por ejemplo se observa de esta manera:

FIGURA 1. TAC de Orbita que muestra una masa encapsulada en la parte

superior izquierda de la orbita.

FIGURA 2 Ecografia modos A y B: lesion bien delimitada, reflectividad

media-baja y angulo kappa.




En esta ecografia se presenta una lesién bien delimitada y encapsulada, de
imagen oval o redonda, de estructura heterogénea y reflectividad media-baja en la
mayoria con un angulo capa acentuado.

FIGURA 3 TAC axial con contraste masa oval intraconica bien delimitada.

En la TAC la lesidon se muestra redonda u oval, con limites bien definidos por una
capsula o pseudocapsula, originando en tres casos expansion de las paredes

Oseas, pero sin llegar a destruirlas.

Es una lesion bastante homogénea y capta mucho contraste, como corresponde a
un tumor de tipo vascular.

FIGURA 4 L.LR.M. en T1: masa bien delimitada. Zonas de hiposenal

10



En el IRM. aparece como una lesién en Sep T1 isointensa en relacién al musculo
e hipointensa con relacién a la grasa orbitaria. Es heterogénea en grado variable
correspondiéndose las areas de mayor hiposefial con canales vasculares y vasos

de flujo alto.

FIGURA 5y 6 IRM en T1 con gadolinio: lesion que se realza tras inyeccion de

contraste. Areas de hiposeiial. Imagenes axial y sagital respectivamente

Esta ultima caracteristica se realza con la inyeccién de gadolinio en Sep T1.
FIGURA 7 IRM en T2: masa heterogénea. Marcadas areas de hiposeiial que

se corresponden con lagos vasculares.

11



En sep T2 la lesion es heterogénea, alternando areas de hipersefial con otras de

hiposefial que se corresponden con los lagos vasculares ya mencionados.

FIGURA 8 IRM T1: Hemangiopericitoma metastasico. Zonas de hiposeiial

que se corresponden con lagos vasculares.

FIGURA 9 Angiografia de un hemangiopericitoma en la parte inferior del

muslo izquierdo que muestra rubor capilar y venas que drenan el tumor.

Fuente: Enziger M. Frank, Hemagiopericitoma Cap. 19. Pag.. 500-519. 1985.
12



FIGURA 10 Angiografia de un hemangipericitoma en la pelvis en donde se

delinea claramente el tumor.

Fuente: Enziger. Frank, Hemagiopericitoma Cap 19 Pag. 500-519. 1985.

El hemangiopericitoma pulmonar se observaron multiples nodulos pequeinos
bilaterales en la tomografia computarizada. (Jeffrey R. Galvin, M.D., Michael P.

D Alessandro, M.D., Yasayuki Kurihara, M.D. 1999)

1.4.5. CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS:
La distincién de esta patologia con respecto a otras neoplasias con patrones
vasculares notables puede causar considerables dificultades, pero en general el

hemangiopericitoma puede reconocerse por su celularidad, patrébn vascular

13



uniforme y la densa red de reticulina que rodea a las células tumorales. (Enzinger,

M. Frank. 1985).

STOUT y MURRAY, también sugirieron que el tumor estaba muy relacionado con
el tumor glémico, pero no poseia su estructura altamente organizada. En afos
posteriores se han definido mas claramente las caracteristicas clinicas vy
morfolégicas del hemangiopericitoma y se ha comprobado ultraestructuralmente

su origen pericitico. (Enziger M. Frank, 1985).

El Hemangipericitoma Infantil, es usualmente descrito junto con el
hemangiopericitoma adulto, los cuales deben ser considerados por separado por
sus diferencias histologicas y conducta clinica. Estas lesiones ocurren durante el
primer afo de edad, al igual que en la juventud se pueden encontrar

hemangiopericitomas encontrandose en forma subcutanea.

Histologicamente, son multilobulados, a menudo con evidentes nodulos

intravasculares y perivasculares fuera de una masa tumoral principal.

Microscopicamente, el hemangioma infantii se asemeja mucho al tipo adulto,
excepto por la frecuente proliferacion endovascular de las células tumorales. En el
cual existe mayor actividad mitética y necrosis focal, aspectos que indicarian
malignidad si se presenta en un hemangiopericitoma adulto.

Sin embargo, en general cuando esto sucede en el hemangiopericitoma infantil no

se puede diagnosticar lo mismo que en el adulto. (Regezi-Sciubba. 1995)
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FIGURA 11 Hemangiopericitoma infantil que muestra la tipica disposicion

multilobular.

-
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Fuente: Enziger M. Frank, Hemagiopericitoma Cha. 19 . Pag.. 500-519. 1985.

Los pericitos (Son células con propiedades contractiles, pero no miofibrilas
aunque se ha dicho que estan relacionadas con células musculares lisas) a
diferencia de otros tipos de células mesenquimaticas, carecen de aspectos
celulares facilmente identificables y bajo microscopio Optico son dificiles de
distinguir de células endoteliales, fibroblastos e histiocitos. Por ende, el
diagnoéstico del hemangiopericitoma se basa principalmente en el reconocimiento

del patrén arquitecténico.

En ausencia de un estudio ultraestructural, a menudo es dificil, sino imposible,

distinguir este tumor de otras neoplasias ricamente vascularizadas. Esta célula

se encuentra en capilares y venulas entre la membrana basal y el endotelio.
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Microscopicamente el tumor consiste en células dispuestas alrededor de canales
vasculares de paredes delgadas y tapizados con endotelio que varian de tamafo

de capilares a grandes espacios sinusoidales. (Regezi-Sciubba. 1995)

Las células tienen un nucleo redondo a ovalado y presenta una cantidad
moderada de citoplasma con limites mal definidos. También hay areas celulares

solitarias y algunas veces empalizamiento focal que recuerda un tumor neural.

FIGURA 12 Hemangiopericitoma que en aumento este muestra la
circunscripcion de la lesion y el caracteristico patron vascular que consiste

en vasos anastomoticos de diverso calibre.

Fuente: Enziger M. Frank, Hemagiopericitoma Cap. 19 . Pag.. 500-519. 1985.

Las imagenes mitéticas varian y es un criterio Util para predecir la conducta

biolégica y para diferenciar el hemangiopericitoma benigno y maligno. en la

mayoria de los casos benignos hay menos de 2 o 3 imagenes mitoéticas/10 CGA, 4
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0 mas imagenes mitéticas/10 CGA indican un crecimiento répido, capaz de

recidivar y dar metastasis.

Ademas los hemangiopericitomas malignos tienden a ser celulares, con un grado
leve a moderado de pleomorfismo celular y algunas areas de necrosis y

hemorragia.

FIGURA 13 Hemangiopericitoma que muestra un patron ricamente
vascularizado que consiste en vasos de paredes delgados revestidos por

una sola capa de células endoteliales aplanadas.

Fuente: Enziger M. Frank, Hemangiopericitoma Cap. 19 . Pag.. 500-519.

1985.

La degeneracion del tejido tumoral, acompafada de una notable disminucion de la

celularidad y un llamativo aumento de la cantidad de material mucoide intersticial,
17



es un aspecto comun que repetidamente a llevado el diagndstico erroneo de
liposarcoma mixoide, a pesar de la ausencia de lipoblastos y un patrén capilar

plexiforme.

FIGURA 14 Corte histolégico Hemangiopericitoma de orbita que revela un

patron vascular en “asta de ciervo” (hematoxilina — eosina x200).

En el hemangiopericitoma metastasico se observa una masa que, aunque bien

delimitada, era tremendamente friable, produciéndose una recidiva.

El tumor es usualmente central, localizado y crece hacia la periferia en todos las
direcciones demostradas, como largos l|6bulos claramente definidos como
modulos 0 masas. Algunas veces se muestra con apariencia capsular y aumento
del margen, sin signos de compresion.  Alrededor se encuentra una matriz

heterogénea usualmente notable en los grandes tumores.
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1.4.6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Entre los muchos tumores que puede simular las caracteristicas del
hemangiopericitoma, los mas importantes son el Histiocitoma Fibroso, el
Sarcoma sinovial y el Condrosarcoma mesenquimatico. Se han enfatizado
sobre las dificultades para llegar a un diagnostico exacto y para presidir la
conducta clinica, y no es sorprendente que los datos en cuanto la incidencia

relativa de hemangiopericitoma benigno y maligno varien considerablemente.

Por razones desconocidas estos tumores parecen hallarsen en tejidos blandos de
la orbita. En el sarcoma sinovial es tumor doloroso multinodular o multilobulado
que se encuentra localizado cerca de una articulacion especialmente en la rodilla y
ocurre en pacientes entre 12 y 35 anos de edad. ElI condrosarcoma
mensenquimal simula la forma del hemangiopericitoma en las pequehas areas
celulares pero es prontamente reconocido por la presencia de islotes de cartilago
diferenciado o frecuentemente hueso. Hay también otras neoplasias benignas o
malignas que pueden causar dificultad en su diagnéstico, los mas importantes son
hemangioma, tumor glomus, leiomiosarcoma, angiosarcoma, shwanoma maligno,

mesotelioma y liposarcoma.

Sin embargo los hemangiopericitomas benignos superan a los malignos por un

margen considerable.

En los estudios realizados de casos clinicos de hemangiopericitoma en orbita
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La biopsia intraoperatoria apunté como primer diagndstico meningioma
angioblastico tipo hemangiopericitico que indujo inicialmente a un error,
realizandose una cirugia menos agresiva de lo debido y necesitando por ello de
una segunda intervencion a los tres afios de la primera, pero en este caso se
habla de persistencia tumoral mas que de recidiva. (Perez Moreiras JV, Prada

Sanchez MC, Abelenda Pose D, Perez Becerra E. Marzo 1999)

1.4.7. TRATAMIENTO
El tratamiento de mayor eleccidn es la extirpacion quirdrgica amplia, pero con

frecuencia se produce metastasis y recurrencia.

Se han usado radioterapia y quimioterapia como en otros tumores de tejidos
blandos; en el hemangiopericitoma maligno todavia no hay consenso en cuanto su
efectividad. MIRA y COL hicieron una revision de 103 casos de los archivos de
la clinica Mayo, sesenta de estos casos se le realizo quimioterapia y radioterapia
en el tratamiento del hemangiopericitoma maligno, pero todavia no hay consenso
en cuanto a la efectividad de estas formas de tratamiento. informaron respuesta
satisfactoria a la radioterapia con remision completa en el 47% de los casos este
estudio se realizd6 con mas de 3.500 Rads y en tumores menores de 5cm de
diametro. (Enziger M. Frank, 1985). A los 93 casos restantes se les realizé

cirugia, de estos 16 desarrollaron metastasis.

En el tratamiento del Hemangiopericitoma meningeo se utilizd como soporte una

cirugia de cerebro en 28 pacientes con 50% que tuvieran 2 o mas intervenciones.
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El tiempo promedio de la recidiva fue 30 meses.11 pacientes (32%) fueron
tratados con radioterapia, 9 continuaron estables durante 9 meses y los otros 2
progresaron con metastasis en espina dorsal.10 pacientes (29%) hicieron lesiones
metastasicas en el sistema nervioso central (SNC) tamafio promedio de 42mm. 3
de estos pacientes sin previa radiacién disminuyeron el tamafo de la lesién a 25
mm, logrando una recidiva con un tiempo promedio de 3 afos libre de
enfermedad. En 14 ocasiones (70%) hicieron recidiva con una duracién promedio
de 12 meses, mientras que 3 lesiones (15%) permanecieron estables con una
duracion promedio de 6 meses. La quimioterapia con dexorubicina se administra a
7 pacientes (21%), una logro una PR después de 8 meses; 3 permanecieron
estables durante 6 meses y 3 progresaron. El promedio de supervivencias a la
primera recidiva fue de 56 meses. 5 pacientes lograron mas de 10 afios antes de

la recidiva.

La paciente con hemangiopercitoma en senos paranasales se le practico
angiografia y embolizacion del tumor, 2 semanas después etmoidectomia trantral,
sinusotromia esfenoidal y diseccion de pterigoides. Fue ejecutado via una Lefort |
maxilbtomia. La paciente tuvo un curso postoperativo inmemorable y fue dado de

alta en 10 dias.

Después de que se le dio de alta se le formuld suplementos de calcio y vitamina D.
La paciente estuvo libre de enfermedad por 25 meses.

Paciente de 50 afios mujer con hemangiopericitoma en senos paranasales se le
practica una hemimandibulectomia derecha, parotidectimia; excision de la masa
de la fosa infratemporal, y reconstruccion con una fibular en plata. Ella recibid
adicionalmente quimioterapia.  Siguieron 15 meses después del Uultimo

procedimiento y 14 afios después se presento recurrencia local del tumor.
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Se reporta un paciente de 38 afios de edad con un hemangiopericitoma
retroperitoneal gigante asociado con ginecomastia paraneoplastica bilateral el cual
se encontré con una hemorragia incontrolable al inicio de la cirugia debido a la
hipervascularidad extrema del proceso. Después de la evaluacién angiografica y
una embolizacion superselectiva, se le realizé una excisiéon quirurgica completa
de un hemangiopericitoma de casi 1000 g. Para reducir el riesgo de recurrencia
se siguiod con la radioterapia a 4g y 6g. Haciendo el seguimiento a los 24 meses

se demostro gracias a TAC que no habian signos de recurrencia.

El tratamiento realizado para hemangiopericitoma craneofacial en paciente de
genero masculino de 46 afos, la resecion total gruesa del tumor se logré y el

paciente recibi6 terapia de radiacion post-operatoria.

Un afo después de la cirugia, el paciente tuvo restos libres del tumor con un
significativo incremento en la densidad del hueso y niveles normales de fosfato.
Este es el primer reporte de hemangiopericitoma induciendo el cerebro que fue
asociado con hiposfosfatemia, paraneoplastica y osteomalacia. Ademas, este es

el primer reporte donde se detect6 un hemangiopericitoma por un octreoscans.

1.5 Objetivos
1.5.1 Objetivo General
Describir el hemangiopericitoma.

1.5.2 Objetivos Especificos

eldentificar el hemangiopericitoma meningeo
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eDescribir el hemangiopericitoma de orbita

eldentificar el hemangiopericitoma de senos paranasales

eldentificar el hemangiopericitoma de pantorrilla

eldentificar el hemangiopericitoma pulmonar

e|dentificar el hemangiopericitoma de cavidad oral.

eDescribir otros sitios donde se desarrollan los hemangiopericitomas.
eldentificar por género y edad la presencia de los hemangiopericitomas.
eEstablecer la localizacion mas frecuente de dicha patologia.
eEstablecer los tipos de examen radiograficos.

eldentificar el tratamiento de primera eleccion.

eEstablecer en que casos se presento metastasis.

eldentificar la presencia de recurrencia de la enfermedad.
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2. METODO
2.1 TIPO DE ESTUDIO

Descriptivo.

2.2 OBJETO DEL ESTUDIO

Hemagiopericitoma.

2.3 DEFINICION DE VARIABLES.

2.3.1. Hemangiopericitoma meningeo

2.3.2 Hemangiopericitoma de orbita

2.3.3 Hemangiopericitoma de senos paranasales

2.3.4 Hemangiopericitoma de cavidad oral

2.3.5 Hemangiopericitoma de pantorrilla

2.3.6 Hemangiopericitoma pulmonar

2.3.7 Otros Hemangiopericitomas

2.3.8 Presencia del hemangiopericitoma por genero masculino y femenino.

2.3.9 Presencia del hemangiopericitoma por edad de 0-19, 20-39, 40-59,
mayores de 60.

2.3.10 Localizacion: meningeo, de orbita, senos paranasales, pantorrilla,
pulmonar, cavidad oral y otros hemangiopericitomas.

2.3.11 Tipo de examen radiografico. IRM, TAC, ecografia y angiografia.
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2.3.12 Tratamiento: quimioterapia, radioterapia y extirpacion quirtrgica
2.3.13 Sitios mas frecuente de metdstasis: pulmon, hueso, sistema nervioso
central.

2.3.14 Presencia de la recurrencia del hemangiopericitoma.

2.4 FUENTES DE INFORMACION
Para efectos de este estudio se visitaron las siguientes biblioteca del Hospital
Militar, la de la Fundacion Santa Fe y la del Instituto Cancerolégico Nacional de

Colombia; Internet y se revisaron 5 libros, 2 articulos y 20 direcciones de Internet.

2.5 INSTRUMENTO.
Para efectos de este estudio se realizd el siguiente instrumento de recoleccién de

datos: HEMANGIOPERICITOMA (anexo 1).

2.6 PROCEDIMIENTO.

El procedimiento que se utilizé para la recoleccion de los datos fue: leer
cuidadosamente cada uno de los articulos encontrados en la literatura y con cada
caso reportado sacar las estadisticas por numero de pacientes estudiados,
género, edad, localizacidon, técnicas radiogréficas, tratamiento, sitios mas

frecuentes de metastasis y la presencia de recurrencia en alguno de ellos.

2.7 ANALISIS ESTADISTICO
Para efectos de este estudio se hizo estadistica descriptiva con medidas de

tendencia central del tipo promedio y porcentual para edad, género, localizacion,
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técnicas radiogréaficas, tratamientos, sitios donde se presenta metastasis y

presencia de recurrencia.
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3. RESULTADOS

3.1. HEMANGIOPERICITOMA MENINGEO

El hemangiopericitoma meningeo (Mh) es un tumor meningeo poco comun con
una alta tendencia de recurrencia local y metéstasis extraneural. El propdsito de
este estudio es analizar la eficacia de las diferentes opciones de tratamiento en

pacientes con recurrencias de hemangiopericitoma meningeo.

Revisaron e identificaron todos los pacientes con hemangiopericitoma meningeo,
en este articulo se encontraron 34 pacientes de los cuales fueron 20 hombres y
14 mujeres con un promedio de edad de 43 afios (rango de 20-68 afios) (E.
Galanis, J. Buckner, D Kimmel, P. Schomberg, D. Piepgras. Mayo Clinic,
Rochester, Mn 55905. 1997). El tiempo promedio para la primera recidiva fue de
48 meses (rango de 4 meses a 16 afios). 32 pacientes (94%) presentaron
recidiva en el sistema nervioso central (SNC) y 14 (14%) extraneuralmente. Los
sitios de enfermedad extraneural fueron hueso 86%, higado 43%, pulmén 29%,
pleura, pancreas, seno, retroperitoneo y tejidos blandos el 7%. (E. Galanis, J.
Buckner, D Kimmel, P. Schomberg, D. Piepgras. Mayo Clinic, Rochester, Mn

55905. 1997).
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En el tratamiento del Hemangiopericitoma meningeo se utiliz6 como soporte una
cirugia de cerebro en 28 pacientes con 50% que tuvieran 2 o mas intervenciones.
El tiempo promedio de la recidiva fue 30 meses.11 pacientes (32%) fueron
tratados con radioterapia, 9 continuaron estables durante 9 meses y los otros 2
progresaron con metastasis en espina dorsal.

10 pacientes (29%) hicieron lesiones metastasicas en el sistema nervioso central
(SNC) tamafno promedio de 42 mm, 3 de estos pacientes sin previa radiacion
disminuyeron el tamaro de la lesion a 25 mm, logrando una recidiva con un tiempo
promedio de 3 anos libre de enfermedad. @ En 14 ocasiones (70%) hicieron
recidiva con una duracion promedio de 12 meses, mientras que 3 lesiones (15%)
permanecieron estables con una duracion promedio de 6 meses.

La quimioterapia con dexorubicina se administra a 7 pacientes (21%), una logro
una PR después de 8 meses; 3 permanecieron estables durante 6 meses y 3
progresaron. El promedio de supervivencias a la primera recidiva fue de 56 meses,
5 pacientes lograron mas de 10 afos antes de la recidiva.

3.2. HEMANGIOPERICITOMA DE ORBITA

Se encontré un articulo escrito por los doctores Pérez Moreiras JV, Prada
Sanchez MC, Abelenda Pose D y Pérez Becerra E (1999)

FIGURA 15 Varon de 20 aitios con exoftalmos axial.

Fuente: (Perez Moreiras JV, Prada Sanchez MC, A Abelenda Pose D,
Perez Becerra E. Marzo 1999)

Se estudiaron seis casos, el paciente mas joven tenia 20 afios, y el de mas
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edad 69, con una media de 45 afos. En cuanto al sexo, 4 son mujeres y 2

varones.

El tiempo de evolucién de los sintomas varia entre 3 y 18 meses, con una media
de 11 meses. La clinica es referida fundamentalmente como un exoftalmos axial,
comprendido entre 2 y 10 mm de diferencia con respecto al ojo sano, con una

media de 5 mm.

Una de las caracteristicas es la ausencia de dolor y la motilidad ocular
conservada. Solo al crecer la tumoracion puede originar limitacion mecanica al
realizar los movimientos oculares, como sucedié en dos casos. Se observo una
discreta disminucion de la agudeza visual, acompanada de su correlato en el
fondo de ojo, en el sentido de edema de papila (observado en dos casos) y

pliegues coriorretinianos (observados en dos casos).

En todos los casos se realizaron ecografias se presento como una lesion bien
delimitada y encapsulada, de imagen oval o redonda, de estructura heterogénea y
reflectividad media-baja en la mayoria con angulo Kappa acentuado. En todos los
casos se realizd exéresis del tumor con una pseudocapsula; la anatomia
patoldgica revela un patron vascular en “asta de ciervo” excepto en un caso que
se ha denominado Hemangiopericitoma metastasico, el nimero de mitosis por
diez campos de gran aumento es inferior a cuatro. En todos ellos, la

inmunohistoquimica es positiva para actina y vimentina.
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FIGURA 16 Hemangiopericitoma metastasico: exoftalmos axial Ol vy

desplazamiento inferior del mismo.

FUENTE: Perez Moreiras JV, Prada Sanchez MC, Abelenda Poce D, Perez

Becerra E. Marzo 1999.

En el Hemangiopericitoma metastasico encontraron una masa que, aunque bien
delimitada era tremendamente friable, produciéndose una recidiva de 10 meses
este paciente fue intervenido de nuevo. EI IRM mostré una masa tumoral que
crece sobre |os restos del apex, presenta zonas de hiposefal que corresponden a

vasos de flujo alto.

En otro de los casos el tumor estaba muy vascularizado e intracénico, la biopsia
intraoperatoria apunté como primer diagnostico meningioma angioblastico tipo
hemangiopericitoma que indujo inicialmente a un error, realizando una cirugia
poco agresiva de lo debido y necesitado por ello de una segunda intervencion a
los tres anos de la primera, pero en este caso se hablo de persistencia tumoral

mas que de recidiva.
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Se reporto un caso del hospital Taipei y la universidad de medicina de Taipe
(Taiwan) donde se presento una mujer de 31 afios de edad, venia con una historia
de 2 afnos con una proptosis progresiva en el ojo izquierdo y una diplopia encima
deteriorada por un periodo de varios meses. La historia de hipertiroidismo también
era nombrada y se habian emprendido la tiroidectomia 5 afios antes. El examen
fisico descubrié el negativo de la anormalidad sistémica, excepto los resultados
oculares. Los datos del laboratorio revelaron la funcion de la tiroides normal. La
agudeza visual era 6/4.5 en ambos ojos. Habia un proptosis izquierdo de 4 mm

con el desplazamiento descendente del globo.

La apacible proptosis e hinchazén en la parte superior izquierda también eran
nombrados. Las motilidades oculares estaban llenas bilateralmente. En el examen
del segmento anterior que usa biomiscroscopia de |lampara en la abertura y un
examen del fundus, no reveld ningun resultados anormal. La tomografia
computarizada descubrié una masa oval bien definida, localizada superiormente

en el espacio del extraconal de la érbita izquierda.

La lesion se reforzd notablemente después de la inyeccion intravenosa de medio
del contraste. La orbitotomia anterior con el acercamiento superior de la ruta del
extraperiosteal fue realizado, y se determind un encapsulamiento de la masa de
un 32x27x16 mm y la cual estaba alejada e intacta. La lesidn encapsulada es

solida y hemorragicamente debido a su vascularidad prominente.

31



FIGURA 17 Paciente que presenta una proptosis izquierda de 4 mm que

desplaza el globo ocular.

Fuente: (Chin Med Taipei 1997; 59: 382-5.)

3.3. HEMANGIOPERICITOMA DE SENOS PARANASALES

Un paciente tenia un tumor inducido por osteomalacia, una rara condicién lo cual
cuando fue reportada ha sido vista con neoplasia vascular. El otro paciente habia
asistido inicialmente en esta institucion (postoperativamente) con recurrencia y
metastasis. Lo cual tuvo desarrollo 10 afios después de una reseccion de
hemangiopericitoma. Aunque el material radiologico y patologico original no
estuvo disponible para los investigadores. El escenario clinico patoldgico fue

compatible con recurrencia y metastasis.

Otro caso reportado fue el de una mujer de 66 afios de origen ruso que se
presento inicialmente con quejas de profunda inmovilizacion, debilidad y difuso
dolor de hueso. Claras Radiografias tomadas en el hospital local, revelaron
multiples lesiones osteoliticas bilaterales, en un hueso explorado se descubrieron

multiples lesiones Lytic a lo largo del esqueleto. Una biopsia de costilla fue
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inobservable, otras investigaciones diagnosticaron rmdltiples mielomas, ademas
se realizaron pruebas de orina, inmunoglobulina, hiperparatiroidismo y pruebas

PTH en 2 ocasiones las cuales fueron negativas.

La hija de la paciente fue informada que su madre probablemente tenia una

enfermedad metastasica avanzada de un fundamento desconocido.

En la discusion con la hija de la paciente y uno de los autores, se descubrio que la
paciente habia tenido, epistaxis, dolor de cabeza frontal y obstruccion nasal “por

anos”.

La examinacion clinica revelo una masa gris ocupando la cavidad nasal derecha.
Una exploracién de TAC mostré una masa sinonasal envolviendo el seno maxilar
derecho y seno etmoidal, arriba del plato cribiforme, dos biopsias fueron

ejecutadas y revelaron células gigantes tipo granulomas.

Una evaluacion de rutina del laboratorio demostro, un nivel de calcio, de 9.4mg/dl
de (normal 8.5 -10.8 mg/dl), una fosfatasa alcalina de 222 IV/L (normal 25-140 IV
/L) un fosfato de 1.8 mg/dl (normal 2.5 - 4.5 mg/dl) un nivel de vitamina D de 9.9
mg/ml (normal 25-75 mg/ml). El diagndstico clinico fue hecho de tumor inducido

por osteomalacia.
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Asi mismo se presentd un caso de una mujer de 50 afios que habia padecido
recesion por un tumor sinonasal en una institucion diferente 12 afos con

anterioridad a esta institucion.

Las imagenes radiolégicas de esta admision no fueron disponibles un diagndstico
de hemangiopericitoma (HPC) habia sido hecho después de la resecion (la

extension del cual era desconocido).

El material patoldgico también fue indispensable para el estudio, 10 afios después
de la primera resecion el paciente desarrollo multiples recurrencias locales, dentro
del hueso temporal izquierdo y parénquima cerebral, ella fue tratada con radiaciéon
y quimioterapia con una completa respuesta clinica, fue inicialmente vista en esta
institucion con dolor preauricular derecho e inflamacién de 6 meses de duracion,
al examinarla, se le encontré que tenia una masa en la fosa infratemporal derecha,
extendiéndose dentro del espacio parafaringeo, con envolvimiento de la glandula

parotida, rama y condilo mandibular.

A ella se le practico una hemimandibulectomia derecha, parotidectom+ia, excision
de la masa de la fosa infratemporal, y reconstruccion con una fibular en plata; ella
recibié adicionalmente quimioterapia, 15 meses después del Ultimo procedimiento
presento recurrencia y 14 afos después también presentd recurrencia local del

tumor.
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Tabla No. 3 Formas Clinicopatolégicas de 7 pacientes con

hemangiopericitoma sinunasal.

| Caso No. |Localizacién | Sintomas | Tratamiento \ Recurrencia ‘

' (Edad, sexo) ‘ |

L - \ . |

1. 66/F Seno Obturacion Lefort | NED 5 meses |
esfenoidal, epistaxis. DolorMaxilotomia

| Etmoidal yde cabeza ’

| maxilar _debilidad | EE . “

2. 50/F Cavidad nasal,Obstruccion Resecién  Recurrencia q
seno frontal, |epistaxis creneofacial afos y también
Escenario i Resecion  mets. «-:J

| inicial masa fosaPersistencia de

| desconocido. infratemporala enfermedad
| o " | el 14 afos

3.79/F Cavidad nasal,Epistaxis. Polipectomi Recurrencia |

‘ pared lateral a después de

| nasal, etmoide. | Resecion @afos NED a

craneofacial. anos

4. 83/F Etmoide, Dolor Maxilectomia [NED 13
cavidad nasal. medial. meses.

5.74/M Cavidad Nasal, Epistaxis Polipectomi Recurrencia 5
seno maxilar y a NED 8 afios
etmoidal Maxilectomi

a medial
Etmoidectomia
6. 20/F Cavidad nasal,Obstruccion  |Resecion NED 16 meses
| esfenoidal B ~ [Craneofacial. A
7. 33/F Cavidad nasalEpistaxis Anatomia NED 3 meses. |
Escenario A. lateral ‘

NED — NO Evidencia de

mets- enfermedad

Metastosis | F ] ]

A una paciente con hemangiopericitoma en senos paranasales se le practico
angiografia y embolizacion del tumor, 2 semanas después etmoidectomia trantral,
sinusotromia esfenoidal y diseccion de pterigoides. Fue ejecutado via Lefort |
maxilotomia. La paciente tuvo un curso postoperatorio satisfactorio y fue dada de
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alta en 10 dias. Después de que se le dio de alta se le formulé suplementos de

calcio y vitamina D. La paciente estuvo libre de enfermedad por 25 meses.

Paciente de 50 afios mujer con hemangiopericitoma en senos paranasales se le
practica una hemimandibulectomia derecha, parotidectimia; excision de la masa
de la fosa infrotemporal, y reconstruccion con una fibular en plata. Ella recibio
adicionalmente quimioterapia. ~ Siguieron 15 meses después del Ultimo

procedimiento y 14 afios después se presento recurrencia local del tumor.

3.4 HEMANGIOPERICITOMA EN CAVIDAD ORAL.

Se encontré el reporte de un caso clinico descrito por los médicos JOSE LUIS
CANDIA y PEDRO PABLO ORTIZ, en los servicios de cirugia maxilofacial,
Hospital de Nuestra Sefiora de Los Pinos, departamento de morfologia, Facultad
de Medicina, Universidad de las Palmas de Gran Canaria Espafia en el afio de
1997.

Fue reportado como paciente hombre de 69 afios de edad con una tumoracion
polipoidea roja grisasea, de consistencia variable en la mucosa yugal del lado
izquierdo, asintomatica que origina dificultades oclusales debido a su tamafio de
unos 4 cm de diametro y por producir interferencias con la protesis removible. La
intervencion quirurgica se realizo con anestesia local practicando incision y
posteriormente la extirpacion de la tumoracion, conservando la mucosa yugal,
esta no se encontraba adherida sino firme a la palpacién, ni tampoco presentaba

infiltracion hacia planos profundos de la mucosa bucal.
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Hemangiopericitoma de tejidos blandos en una mujer de 28 afios diagnosticado
por FNAC esta reportado. El extendido de sangre mostraba numerosas células
“discretely lying” alrededor de células ovales con nucleo laxo y escaso citoplasma.
También se encontraron células periteliales. Un rasgo notable fue la presencia de
numerosas células “mast” intimamente mezcladas con células tumorales. El
diagnostico fue confirmado por examen histopatologico de la muestra extirpada.

FIGURA 18 Extirpacion quirargica del Hemangiopericitoma.

Fuente Jose Luis Candia y Pedro Pablo Ortiz, departamento de morfologia,
Facultad de Medicina, Universidad de las Palmas de Gran Canaria Espaia en

el ano de 1997.
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3.5. HEMANGIOPERICITOMA DE LA PANTORRILLA

Se encontrd un reporte escrito por los médicos Gaston Arango, Juan Gonzalez,
Ricardo Tarragona y Hedi Sanchez en 1996, de un paciente de mediana edad que
acudid a la consulta para presentar, que desde hacia varios meses, presentaba un
dolor moderado en la cara y en la parte posterior de la pierna izquierda a nivel del
tercio medio inferior. También se aprecié que en esta zona tenia un aumento de
volumen difuso. Al examinarlo en la consulta, se encontr6 una masa tumoral
profunda, situada en la cara posterior de la pierna izquierda en la union del tercio
medio con el inferior. Para la inspeccion fue necesario efectuar una observacion
muy cuidadosa para poder apreciar el discreto relieve que se insinuaba por debajo

de la piel .

También a la palpacion se percibia una masa tumoral de consistencia dura,
profunda, por debajo de los gemelos y el tendén de Aquiles, moderadamente
movible y dolorosa a la presion. Su forma era redondeada y de unos 2,5 cm de

diametro.

La circulacion y la sensibilidad en el miembro inferior izquierdo eran normales. El
informe anatomopatoldgico indico la presencia de numerosos capilares rodeados
por células redondeadas y poligonales dispuestas en estratos o cordones en la
parte externa de la pared vascular. Los vasos capilares estan rodeados por

células poligonales de apariencia peritelial.
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Durante el periodo pos- operatorio, el paciente sufrid6 de calambres en la parte
posterior de la pierna. Su herida quirdrgica cicatrizd bien. Se le remitié a la

especialidad de oncologia para su seguimiento.

3.6. HEMANGIOPERICITOMA PULMONAR

El Hemangiopericitoma se presenta frecuentemente durante la cuarta o quinta
década de la vida. No hay ningun predominio del sexo. El hemangiopericitoma
pulmonar primario es raro y sélo es 10% de todo los hemangiopericitomas

existentes.

Los hemangiopericitoma pulmonares primarios son frecuentemente asintomatico
hasta que el tumor se haya puesto grande. Las manifestaciones clinicas incluyen

tos, dolor, sudor nocturno, disnea, y el sindrome de vena cava superior.

El caso reportado fue el de un hombre de 60 afios que presentaba tos y una masa
en el pulmoén izquierdo. (Jeffrey R. Galvin, M.D., Michael P. D'Alessandro, M.D.,
Yasayuki Kurihara, M.D 1999.) La masa pulmonar mostraba moderadas células,
morfologicamente similares a los extirpados de la parte posterior del cuello 11

anos atras.

Con estudios inmunocitoquimicos, las células tumorales fueron negativas para
citoqueratina, relacionado con factor VIII, proteina S-100 y HHF35 ; pero positivo

para vimentina y CD 34.
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3.7. OTROS HEMANGIOPERICITOMAS

McMaster y Col en 1985 revisaron 153 casos de los archivos de la clinica Mayo.
Los hallazgos clinicos revelaron una masa indolora de crecimiento lento, que
puede llegar a un tamano grande. La sensibilidad y el dolor es poco frecuente y
pude ocurrir algunas veces durante el movimiento o ejercicio. Otras
manifestaciones de la enfermedad, causadas por su rica vascularizacion, son
telangiectasis, aumento de la temperatura de la piel suprayacente, venas
varicosas unilaterales y hemorroides. También puede haber latidos y un ruido
bien audible sobre el tumor. Debido a estos aspectos, algunos de los casos han

sido confundido clinicamente con malformaciones vasculares o aneurismas.

De los 153 casos estudiados el Hemangiopericitoma se presento con mayor
frecuencia entre 40 a 49 afos un 22%, 50 a 59 afos un 19%, de 20 a 29 afios un
19%, de 60 a 69 anos un 13%, de 30 a 39 anos un 12.5%, de 70 a 73 afos un
8.5%, de 10 a 19 afos un 4% por ultimo de 0 a 9 afos un 1% y de 80 a 89 anos

un 1%.

Se presento con mayor frecuencia en extremidades inferiores en un 34.9%,
retroperitoneo en un 24.5%,cabeza y cuello en un 16%, tronco en un 14.2% y
Extremidades superiores en un 10.4%.

Los aspectos radiolégicos no son especificos y consisten simplemente en una
masa radiopaca de tejidos blandos que desplazan estructuras vecinas.
Microscopicamente el tumor consiste en células apretadamente dispuestas

alrededor de canales vasculares de paredes delgadas y tapizados con endotelio
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que varia del tamario de capilares a grandes espacios sinusoidales. Las células
tienen un nucleo redondo a ovalado y presenta una cantidad moderada de

citoplasma con limites mal definidos.

El tratamiento fue para 60 casos se utilizé radioterapia y quimioterapia, a los 93

pacientes restantes se les realizd cirugia. 16 tumores dieron Metastasis.

3.7.1 HEMANGIOPERICITOMA CRANEOFACIAL

Segun Sandhu FA. Martuza RL. Choi JJ. Murphey MD. En el afio 2000 refirierén
que esta asociada con osteomalacia oncogénica . Se presenté en un hombre de
46 anos de edad con multiples fracturas e hipofosfatemia se encontré que tenia
una masa craneofacial que se extendia desde el seno etmoidal derecho en el
I6bulo frontal. La deteccion inicial del tumor se hizo con 111 Indro (Octreoscan).
La reseccion total gruesa del tumor se logré y la paciente recibio terapia de
radiacion post-operatoria.

Un afo después de la cirugia, el paciente tuvo restos libres de tumor con un
significativo incremento en la densidad del hueso y niveles normales de fosfato.
Este es el primer reporte del Hemangiopericitoma invadiendo el cerebro que fue

asociada con hipofosfatemia paraneoplastica y osteomalacia.

3.7.2 HEMANGIOPERICITOMA EN SENO
Kanazawa N en 1999 relato a una mujer de 70 afios se presentdé con un gran
tumor en el seno izquierdo, el cual tenia un incremento rapido en la talla causando

erosion cutanea. Ella se practico una mastectomia simple, con el tiempo se
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encontré con una lesién quistica multilocular encapsulada con fluido oscuro, el
examen histoldgico reveld los rasgos caracteristicos de un hemongiopericitoma
maligno incluyendo el crecimiento laminar perivascular de células
mesenquimatosas atipicas con citoplasma - positivo. (Lest) formacion luminal
vascular irregular multiple y ademas compreva. (kanazawa N. Ono A. Nitou G.

Ueno E. Fujiwara M. Kamma H. Ziumiya N. 1999)

3.7.3 HEMANGIOPERICITOMA RETROPERITONEAL.

Se reporta un paciente de 38 afios de edad con un hemangiopericitoma
retroperitoneal gigante asociado con ginecomastia paraneoplastica bilateral el cual
se encontré con una hemorragia incontrolable al inicio de la cirugia debido a la
hipervascularidad extrema del proceso. Después de la evaluacion angiografica y
una embolizacion superselectiva, se le realizd una excision quirdrgica completa
de un hemangiopericitoma de casi 1000g. Para reducir el riesgo de recurrencia
se siguid con la radioterapia a 4g y 6g. Haciendo el seguimiento a los 24 meses

se demostro gracias al TAC que no habian signos de recurrencia.

3.8 PRESENTACION DEL HEMANGIOPERICITOMA POR GENERO

Se presenta en igual porcentaje en hombres y mujeres.

Tabla 4 Distribucién porcentual por género.

GENERO PORCENTAJE (%)
Mujeres 50%
Hombres 50%
TOTAL 100%
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GRAFICA 1 PORCENTUAL POR GENERO.

50% 50%

O mujeres
B hombres

3.9 PRESENCIA DEL HEMANGIOPERICITOMA POR EDAD.

Se presenta mas comunmente de 40 a 59 afios con un 41%, de los 20 a los 39
anos un 31.5%, de los 60 a los 79 afios un 21.5%, de los 0 a los 19 afios un 5% y
por ultimo de los 80 a los 89 afios un 1%.

TABLA 5 PRESENCIA DEL HEMANGIOPERICITOMA POR EDAD.

EDADES PORCENTAJE (%)
0-19 5.0

20 -39 31.5

40 — 59 41.0

60 -79 21.5

80 -89 1.0
Total 100

GRAFICA 2 PRESENCIA DEL HEMANGIOPERICITOMA POR EDAD.

1% 5%

22%

@ 0-19 ANOS
20-39 ANOS
[ 40-59 ANOS
@ 60-79 ANOS
@ 80-89 ANOS

32%

40%
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3.10 LOCALIZACION DEL HEMANGIOPERICITOMA.

El tumor es mas frecuente en extremidades inferiores con un 26%, la incidencia
en cabeza y cuello es de un 22%, retroperitoneal en un 21%, tronco en un 20% vy
por ultimo en extremidades superiores en un 11%, muchos se encuentran
ubicados profundamente y la gran mayoria se halla en tejido muscular aunque

también se puede presentar subcutaneamente .

TABLA 6 LOCALIZACION DEL HEMANGIOPERICITOMA.

UBICACION ANATOMICA PORCENTAJE (%)
Extremidades inferiores 26%
Cabeza y cuello 22%
Retroperitoneo 21%
Tronco 20%
Extremidades superiores 1%

Total 100%

GRAFICA 3 LOCALIZACION DEL HEMANGIOPERICITOMA.

E Ext. Inf

@ Cabeza y Cuello
O Retroperitoneo
B Tronco

H Ext. Superiores
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3.1

HEMANGIOPERICITOMA.

TECNICAS RADIOGRAFICAS UTILIZADAS PARA DIAGNOSTICAR

Desde el punto de vista radiolégico, no son especificos y consiste simplemente en

una masa radiopaca de tejidos blandos que desplazan las estructuras vecinas. Se

utilizaron angiografias con un 28%, tomografias computarizadas con un 24%,

resonancias magnéticas con un 24% y ecografias con un 24%.

TABLA 7 TECNICAS RADIOGRAFICAS UTILIZADAS PARA DIAGNOSTICAR

PARA

HEMANGIOPERICITOMA.
TECNICA RADIOGRAFICA PORCENTAJE (%)
Angiografias 28% 21
TAC 24%
IRM 24%
Ecografias 24%
Total 100%
GRAFICA 4 TECNICAS RADIOGRAFICAS UTILIZADAS
DIAGNOSTICAR HEMANGIOPERICITOMA.
24% 28% @ Angiografia
ETAC
HIRM
24% 24% B Ecografia
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3.12 TRATAMIENTOS UTILIZADOS EN HEMANGIOPERICITOMA.

En cuanto al tratamiento de mayor eleccion es la extirpacion quirdrgica amplia con

un 60%, también se utilizo radioterapia con un 30% y quimioterapia con un 10%.

TABLA 8 TRATAMIENTOS UTILIZADOS EN HEMANGIOPERICITOMA.

TRATAMIENTO PORCENTAJE(%)
Quirurgico 60%
Radioterapia 30%
Quimioterapia 10%
Total 100%

GRAFICA 5 TRATAMIENTOS UTILIZADOS EN HEMANGIOPERICITOMA.

10%

30% -
60%

B Quirdrgico

[ | Radioterapia

il Quimioterapia

l

3.13 SITIOS MAS FRECUENTES QUE PRESENTAN METASTASIS

17 tumores de los casos estudiados dieron metastasis dando un porcentaje de

11.7%. La mayoria de estos tumores dieron metastasis en un periodo de cinco

afnos del diagnostico inicial.
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Los sitios metastasicos mas frecuentes son tronco en un 25%, cabeza y cuello en
un 25%, extremidades inferiores en un 16.8%, retroperitoneo en un 16.6% vy

extremidades superiores en un 16.6%.

TABLA 9 SITIOS MAS FRECUENTES QUE PRESENTAN METASTASIS

UBICACION PORCENTAJE(%)
Tronco 25%
Cabeza y cuello 25%
Extremidades inferiores 16.8%
Extremidades superiores 16.6%
Retroperitoneo 16.6%
Total 100%

GRAFICA 6 SITIOS MAS FRECUENTES QUE PRESENTAN METASTASIS

& Ext. Inf

i@ Cabeza y Cuello
i Retroperitoneo -
il Tronco

B Ext. Superiores

17%

3.14 PRESENCIA DE RECURRENCIA DEL HEMANGIOPERICITOMA.
La recidiva es un signo ominoso; en los tumores que presentaron metastasis se
observo que anteriormente habia presentado recurrencia. De todos los casos

estudiados se defini6 que un 70% presento recidiva y un 30% no presentp

recurrencia.
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TABLA 10 PRESENCIA DE RECURRENCIA DEL HEMANGIOPERICITOMA.

PRESENCIA DE RECURRENCIA. PORCENTAJE(%)
Sl 70%
NO 30 &
Total 100%

GRAFICA 7 PRESENCIA DE RECURRENCIA DEL HEMANGIOPERICITOMA.

30%
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4. DISCUSION

Zimmermann en 1923 postulé que el tumor se origina de los pericitos, lo que
corrobora con nuestro estudio de casos, lo cual indicé que es una neoplasia que

se origina de dichas células.

Enziger, M. Frank en 1985, reporto que el hemangiopericitoma se presenta mas
comunmente durante la cuarta y quinta etapa de la vida, lo que se corrobora con
este estudio, en el cual se demuestra que es una patologia que se presenta con

mayor frecuencia durante la cuarta y quinta etapa de la vida .

Segun la frecuencia en género Enziger, M. Frank en 1985, reporto que puede
presentarse en hombres como en mujeres en igual proporcion, al igual que se
demuestra en este estudio ya que se puede presentar de igual manera en
hombres como en mujeres.

En cuanto a la localizaciéon del hemangiopericitoma, Enzinger, M. Frank en 1985
reporta que la localizacion mas frecuente son las extremidades inferiores, seguido
del retroperitoneo, la cabeza y el cuello se encuentra en un tercer lugar, lo que
difiere de este estudio en el cual se indica que los sitios mas frecuentes donde se
localiza dicha patologia son en primer lugar en las extremidades inferiores, en

segundo lugar la cabeza y el cuello y en tercer lugar el retroperitoneo.
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Enzinger, M. Frank en 1985 y Tang JSH en 1988, reportaron que el dolor es una
caracteristica no muy comln y esta relacionado con la compresion visceral o
neuronal de tumor, lo que se corrobora con este estudio, en los cuales el dolor se

presento en muy pocos de estos casos.

Dentro de las caracteristicas radiogréaficas Enzinger, M. Frank en 1985 reporta que
su diagnodstico no es especifico y que consiste simplemente en una masa
radiopaca de tejidos blandos que desplazan la estructuras vecinas: como ayuda
diagnostica se pueden utilizar en igual proporcion angiografias, tomografia axial
computarizada (TAC) e imagen de resonancia magnética (IRM), lo que difiere en
este estudio en donde se encontré que la técnica radiografica mas utilizada para

diagnosticar el HPC son las angiografias.

En sus caracteristicas histologicas Enzinger, M. Frank en 1985, reportd que el
HPC puede reconocerse por su celularidad, patrén vascular uniforme y la densa
red de reticulina que rodea las células tumorales, lo que corrobora en este estudio
de casos, en donde se puede diagnosticar primordialmente por sus caracteristicas

histologicas.

Enzinger, M. Frank en 1985, reportd que el tratamiento de mayor eleccion es la
extirpacion quir;]rgica amplia pero con frecuencia se produce metastasis y
recurrencia, ademas se puede acompanar el tratamiento con radioterapia, lo que
se corrobora en este estudio donde se demostrd que el tratamiento mas utilizado

en HPC es la extirpacion quirdrgica amplia del tumor.
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Smith y Enziger en 1943, reporté que los HPC son localmente agresivos, ademas
encontraron que las dos terceras partes de los casos que eventualmente hacian
metastasis, desarrollan recurrencia local antes de la metéastasis, ademas
reportaron que lo pulmones y el sistema nervioso central son los sitios mas
frecuentes de metastasis, lo que difiere de este estudio, donde se encontré que

los sitios mas frecuentes de metastasis son el tronco, la cabeza y el cuello.

Enzinger, M. Frank en 1985, reporté que la mayor parte de los casos que hacian
metastasis, desarrollaban recurrencia local antes de la metastasis, al igual que

este estudio donde se indicé que la recurrencia se puede presentar antes de la

metastasis.

Ademas se debe tener en cuenta que es una neoplasia que puede ser muy

agresiva desarrollando metastasis y recurrencia local.
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5 CONCLUSIONES

5.1 El hemangiopercitoma meningeo se presenta en un promedio de edad de 43
anos de los 32 pacientes estudiados y presentaron recidiva en sistema

nervioso central y presentaron recidiva extraneuralmente.

5.2 El hemangiopericitoma de orbita el tiempo de evolucion de sus sintomas varia
entre 3y 18 meses . Su caracteristica clinica mas importante es la ausencia

de dolor , y solo al crecer el tumor puede afectar el movimiento ocular.

5.3 Los casos reportados de senos paranasales se encuentran asociados con
osteomalacia. Dentro del tratamiento de eleccion para este
hemangiopericitoma es la quimioterapia y radioterapia con una completa

respuesta clinica.

5.4 El hemangiopericitoma de cavidad oral se presentd como una lesién
asintomatica que origina dificultades oclusales debido a su tamafio . El
tratamiento de eleccién es la extirpacion quirdrgica no encontrandose recidjva

y metastasis.
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5.5

5.6

5.7

5.8

5.9

510

El caso estudiado del hemangiopericitoma de pantorrilla se realizo una
cirugia de la masa tumoral, durante la etapa postoperatoria el sintoma mas
importante fueron calambres en la parte posterior de la pierna, la herida

cicatrizo bien y posteriormente fue remitido a oncologia.

El Hemangiopericitoma pulmonar ocurre frecuentemente durante la cuarta y
quinta etapa de la vida. En la etapa inicial el tumor se presenta asintomatico

hasta cuando el tumor crece y son mas detectables los sintomas.

Entre los otros hemangiopericitomas se encontrd el craneofacial que se
asocia con hipofosfatemia y osteomalacia siendo su tratamiento de eleccion

la cirugia acompaftiado con terapia de radiacion postoperatoria.

Un hemangiopericitoma encontrado es el retroperitoneal, en este caso
reportado se procedid a realizar la cirugia acompafiado de radioterapia para
reducir el tiempo de recurrencia . A los dos afios se demostré gracias al

TAC que no habian signos de recurrencia.

El hemangiopericitoma es una neoplasia que se puede presentar de igual

manera en hombres y mujeres.

De acuerdo a la edad el hemangiopericitoma se presenta comunmente
durante la cuarta y quinta etapa de la vida y es poco comun encontrarlo en

ninos.
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5.11

212

5.13

5.14

5.

15

Segun su localizacion esta neoplasia se encuentra con mayor incidencia en
extremidades inferiores como muslo, pelvis y retroperitoneo, también se

puede presentar en tejido muscular o subcutaneo .

En cuanto al tipo de examen radiografico se utilizaron angiografias,
ecografias, TAC, IRM que ayudan a diagnosticarla y se puede observar
como una zona radiopaca de tejidos blandos que desplazan las estructuras

vecinas.

El tratamiento de mayor eleccion es la extirpacion quirdrgica. Para evitar la

recidiva se puede acompanar con radioterapia y quimioterapia .

Se concluyo que la cirugia es el tratamiento de eleccion para evitar la
recidiva. La radiocirugia tiene un papel importante para el tratamiento de
lesiones pequefias o medianas del SNC con previa iradiacion. La
radioterapia y la quimioterapia tienen un papel paleativo, se necesitan

agentes quimioterapeuticos mas efectivos.

Segun el estudio realizado de los casos los sitios de mayor incidencia de

metastasis son el tronco , la cabeza y el cuello, donde en algunos de gllos

se presento recurrencia.
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ANEXOS

INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

INSTRUMENTO : Hemangiopericitoma.
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