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Introduccion

Los hemangioblastomas denominados
también como hemangioblastomas capilares,
son tumores benignos de histogénesis incierta
clasificados como grado I de la OMS que
representan alrededor del 1-2% de los
tumores del sistema nervioso central (8). Su
denominacion corresponde a Cushing y
Bailey quienes en 1928 introducen este
término para referirse a una neoplasia de tipo
vascular y naturaleza benigna localizada
exclusivamente en el sistema nervioso central
®).

Habitualmente se presentan en adultos
jovenes y se localizan preferentemente en
cerebelo, aunque pueden encontrase también
en el tronco del encéfalo, hemisferios
cerebrales 'y  medula espinal  (8).
Histolégicamente estan formados por una red
de capilares y  células  estromales
vacuolizadas. Entre el 10-40% de los casos se
encuentran asociados a la enfermedad de von
Hippel-Lindau (VHL).

Epidemiologia:

Constituyen entre el 1-2% de todos los
tumores primarios del SNC, situdndose la
mayoria en la fosa craneal posterior donde
llegan a representar entre 6-12% de todos los
tumores de esta localizacion (6, 8, 14).

Se trata de tumores caracteristicos de
adultos jovenes siendo la edad media al
diagnostico entre 25-40 afios (8, 14) siendo
excepcionales tanto en el anciano como en la
infancia (11, 23). Existe un predominio en el
sexo masculino con una relacion 2:1, excepto
en los casos de VHL donde no existe
preferencia por los varones (3, 7).

Topografia:

La localizacion mas comtn es en la
fosa posterior, tanto en los hemisferios como
en el vermis cerebeloso, tronco cerebral y
ocasionalmente pueden verse en el IV
ventriculo (13). Otras localizaciones son la
medula espinal (2-3% de tumores espinales);
en ocasiones pueden ser intraventriculares
(24), supratentoriales (1, 26), siendo la
localizacion en el nervio 6ptico o en nervios
periféricos excepcional (2).

Clinica:

Se trata de tumores de crecimiento
muy lento que clinicamente se manifiestan
por obstruccién en la circulacion del LCR
provocando hipertension intracraneal. La
cefalea es el sintoma mas frecuente, asociada
a vOmitos, vértigo y alteraciones de la
marcha. Si existe descenso de las amigdalas
cerebelosas pueden presentar torticolis. En la



exploracion neuroldgica destacan la presencia
de edema de papila acompafiado de un
sindrome cerebeloso y en menor medida
afectacion de pares craneales (8). Es poco
habitual el debut con una hemorragia
subaracnoidea o intraventricular, aunque en
los de localizaciéon medular es un hallazgo
relativamente frecuente (2). Se han descrito
casos de crecimiento rapido del quiste
durante el embarazo, relacionandose con la
presencia de receptores de progesterona en el
tumor. Los estrogenos que inducirian una
proliferaciéon endotelial y por lo tanto
facilitan la progresion tumoral (22).

Es caracteristico de los
hemangioblastomas la  presencia  de
poliglobulia que aparece entre 10-20% de los
pacientes y que es debida a la secrecién de
eritropoyetina por las células estromales del
tumor (25). Este fendmeno es mas frecuente
en los tumores solidos, pero el contenido
liquido de los quisticos habitualmente tiene
eritropoyetina (25).

Diagnéstico:

En la tomografia computarizada (TC)
se observan como una masa solida
hiperdensa con realce intenso y homogéneo
con contraste (40%) o como lesiones quisticas
de tamafio variable con un nédulo mural
hipercaptante (60%) (30).

Figura 1: TC sin y con contraste de un
hemangioblastoma  sélido de  vermis
cerebeloso.

En resonancia magnética (RM), la
porcion sélida del tumor es hipointensa con
el parénquima en Tl y ligeramente

hiperintensos en T2 y el contenido del quiste
es hipointenso en T1 e hiperintenso en T2. El
nodulo mural puede tener una apariencia
variable pero capta contraste de forma
intensa; no hay captacién en la pared del
quiste, al contrario de lo que ocurre con el
astrocitoma quistico (pilocitico) de cerebelo,
siendo este dato de importancia para hacer el
diagnoéstico diferencial (29). La mayoria
presentan edema cerebeloso que se muestra
como hiperintenso en T2 y con frecuencia se
pueden  observar sefiales de  vacio
intratumorales que corresponden a venas
dilatadas (12, 17). En los quisticos puede
observarse dentro del mismo un nivel
correspondiente a sangrados (17). Con RM de
perfusion se ha podido observar que el flujo
en el drea del hemangioblastoma se encuentra
muy elevado en relacién a tejido sano, dato
que no se observa en otros tumores como los
astrocitomas  quisticos  (pilociticos) que
presentan unas caracteristicas de resonancia
muy similares (3).

Figura 2: Hemangioblastomas solido y
quistico de cerebelo en un paciente con VHL.

La  angiografia  vertebral es
importante aunque no imprescindible para el
diagnostico y planteamiento quirtrgico,
habitualmente se observa una arteria nutricia
procedente de las arterias cerebelosas,
pOstero-inferior (PICA) o antero-inferior
(AICA) que irrigan directamente el nddulo o
la masa tumoral.

Aunque la mayor parte de los
hemangioblastomas  aparecen de forma
esporadica, entre el 10-40% estan asociados al



sindrome de Von Hippel-Lindau, dolencia
autosdmica dominante con penetrancia
completa y expresion variable.

Figura 3: Angiografia vertebral (A-B):
derecha y (C-D) izquierda:
hemangioblastoma sélido de vermis de
cerebelo vascularizado bilateralmente.

Los hemangioblastomas constituyen
la manifestacién inicial de este sindrome
afectando al 64% de los pacientes con VHL
(4), y en la mayoria de las series los
hemangioblastomas fueron la causa mas
importante de mortalidad seguidos por el
carcinoma renal (7). La enfermedad fue
descrita por Eugene Von Hippel en 1895.
Posteriormente Harbin Lindau en 1926
present6 un caso con lesiones en cerebelo,
retina y médula espinal, con carcinoma y
quistes  renales y
feocromocitoma (18). Su incidencia es de
aproximadamente 1 caso por 40.000 y el
origen se encuentra en un defecto en el gen
supresor de VHL en el cromosoma 3p-25-p26
(6).

La enfermedad de von Hippel-Lindau se
clasifica en dos tipos:

Tipo 1: aquellos que no presentan
feocromocitomas, que suponen alrededor del
80% de los casos.

Tipo 2: con presencia de
feocromocitomas, aproximadamente un 20%

pancredticos y

de los casos, y de peor pronoéstico que los tipo
1. A su vez se subdividen en tipo 2A
caracterizado por la ausencia de carcinomas
de células claras y quistes pancreaticos y tipo
2B con presencia de carcinomas de células
renales y quistes pancreaticos, que constituye
el grupo con mayor mortalidad y peor
prondstico.

Patologia:

Macroscopicamente son lesiones bien
delimitadas compuestas por ndédulos color
cereza que pueden presentarse aislados o en
la pared de un quiste. En ocasiones el tumor
tiene un aspecto amarillento debido al alto
contenido lipidico de las células tumorales.
Por su aspecto macroscopico existen 4 tipos
diferentes de hemangioblastomas (16).

Tipo 1: tumor quistico sin evidencia de
nodulo mural tanto en la angiografia como en
la cirugia, constituyen el 6% del total.
Tipo 2: esta formado por un gran quiste con
un nédulo mural de aproximadamente 1 cm.
de didmetro y representan el 65% del total.
Tipo 3: tumor sdlido, constituyen el 25% de
todos los hemangioblastomas.
Tipo 4: es la forma microquistica (4%) es un
tumor so6lido que contiene pequefios quistes
en su interior. Sin embargo, hoy sabemos
que estos tipos no son mas que diferentes
secuencias evolutivas. El estudio secuencial
con RM de hemangioblastomas solidos ha
permitido observar la formacién de edema
peritumoral y, posteriormente, de la
formacion adyacente de wun quiste de
crecimiento progresivo, en un plazo medio de
36 meses (6). El desarrollo de quiste se ha
observado en el 100% de hemangioblastomas
solidos cuando han sido seguidos durante un
periodo prolongado de tiempo (6).
Histoldégicamente son tumores con un
gran componente vascular con dos tipos
celulares diferentes: células estromales y
capilares; las células presentan un estroma
vacuolizado y presentan una red -capilar
abundante. Las células del estroma, que
representan el verdadero componente
neoplasico, tienen nticleo de tamafo variable,



presentando en  ocasiones atipias o
hipercromia y se caracterizan por tener
numerosas vacuolas citoplasmaticas de
contenido  lipidico. =~ Debido al alto
componente vascular es frecuente observar
hemorragias
reactividad intensa para vimentina y enolasa
neuronal especifica (ENE) pero la presencia
de ENE no indica un origen neuroepitelial

intratumorales. Presentan

(20). La expresion inmunohistoquimica de
VEGEF se ha relacionado de forma directa con
la presencia de quiste asociado, los indices
mitoticos y de proliferacién son inferiores al
1%, al igual que el Ki67 (26).

La histogénesis de los
hemangioblastomas es incierta y el origen de
las células estromales es controvertido. Se
sugirié un origen glial debido a la presencia
de filamentos citoplasmaticos visibles en
microscopia electronica pero no confirmados
con inmunohistoquimia. El origen pial puede
excluirse por la falta de interdigitaciones
caracteristicas de las células meningoteliales.
Observaciones recientes a microscopia
electrénica de granulos secretorios en las
células estromales pudieran sugerir un origen
neuroendocrino, confirmado en algunos
estudios inmunohistoquimicos, y apoyado
por su asociacién ocasional con otros tumores
de naturaleza endocrina (apudomas) (10)
pero no aceptado universalmente (23).
Tratamiento:

El tratamiento es exclusivamente
quirtrgico; habitualmente se observa una
tumoracién bien delimitada, nutrida a
expensas de las arterias cerebelosa
anteroinferior, posteroinferior o cerebelosa
superior, y con un drenaje venoso precoz. En
los tumores quisticos, el abordaje de la
cavidad suele proporcionar una vision
amplia del nédulo tumoral, sin embargo, en
los hemangioblastomas solidos el
planteamiento quirtirgico se aproxima mas al
de una malformacién arteriovenosa, siendo
importante la localizacién inicial de los
pediculos vasculares para su control precoz y
minimizar en lo posible el riesgo de sangrado
(26).  Excepcionalmente fueron descritos

casos de aneurismas o malformaciones
arteriovenosas localizados sobre la arteria
nutricia del hemangioblastoma.

Figura 4: imagen operatoria de wun
hemangioblastoma de vermis superior

La embolizacién preoperatoria pudiera
ser un recurso aceptable en procesos de gran
volumen o localizados en areas criticas, ya
que se consigue una reduccién notable en el
aporte sanguineo. La revascularizacién se
produce  rapidamente, asi que la
embolizacion debe realizarse uno o dos dias
antes de la cirugia (29). Se han descrito casos
de hemorragia aguda y fallecimiento de los
pacientes después de tratamiento
endovascular (6). También se ha empleado la
inyecciéon intratumoral de etanol para
producir una
intraoperatdria para reducir el sangrado y
facilitar la extirpacion quirargica (18). Las
complicaciones quirtrgicas mas frecuentes

devascularizacion

son la fistula de LCR, y la presencia de
mutismo cerebeloso (1, 10). El resultado del
tratamiento quirtrgico se ha relacionado de
forma directa con la situacién clinica
preoperatoria de los pacientes y con la técnica
quirargica empleada (6).

Se han descrito casos tratados
mediante radiocirugia estereotactica
consiguiéndose el control tumoral a los 5
afios en el 80% de los casos, con una
reducciéon volumétrica en un 50% de los
mismos y una estabilizacion en el 30%
restante (15, 26).  Debe

minuciosamente su empleo en pacientes con

valorarse



VHL por su mayor susceptibilidad para
desarrollar nuevos tumores y por la
posibilidad de necesitar en el futuro de
tratamientos multiples con el consiguiente
aumento de la toxicidad y entre las
complicaciones derivadas se han descrito
casos de radionecrosis del tronco (26).
Pronostico:

La mortalidad operatoria oscila entre
8-15% y es mayor en los hemangioblastomas
solidos que en los quisticos. La supervivencia
a los 5 afios es del 90% , a los 10 anos del 80%
y a los 20 afios del 40% (16).

A pesar de ser tumores
histolégicamente benignos, presentan una
tasa de recidivas que varian entre el 5 y el
25% (10). Entre los factores de riesgo para
recidivar se incluyen la edad temprana en el
momento del diagnostico (<30 afios), los
multicéntricos, los varones y aquellos
pacientes con VHL (9).
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Preguntas

término ~ hemangioblastoma  fue

introducido por Cushing y Bailey.

cverdadero o falso?

Los hemangioblastomas representan entre el

1-2%

de todos los tumores del sistema

nervioso central.



;verdadero o falso?

Se trata de tumores caracteristicos de adultos
jovenes siendo excepcionales tanto en el
anciano como en la infancia

¢verdadero o falso?

El sindrome de Von Hippel-Lindau, es una
dolencia  autosémica  dominante  con
penetrancia completa y expresion variable.

;verdadero o falso?

La vascularizacion de los hemangioblastomas
de cerebelo es por ramas procedentes de las
arterias cerebelosas, postero-inferior (PICA) o
antero-inferior (AICA).

¢verdadero o falso?

La PCR para amplificacion de ADN viral se
caracteriza por su alta sensibilidad y baja
especificidad diagnostica.

;verdadero o falso?
Los hemangioblastoma presentan reactividad
intensa para vimentina y enolasa neuronal
especifica (ENE)

;verdadero o falso?

El hemangioblastoma tipo 2, esta formado
por un gran quiste con un noédulo mural de
aproximadamente 1 cm. de didmetro y
representan el 65% del total.

¢verdadero o falso?
En el sindrome de Von Hippel-Lindau es
caracteristico la presencia de carcinoma de

tiroides.

;verdadero o falso?

La radiocirugia estereotactica esta
contraindicada en los hemangioblastomas de

cerebelo.
;verdadero o falso?

La  mortalidad  operatoria de los
hemangioblastomas oscila entre 8-15% y es
mayor en los hemangioblastomas sélidos que

en los quisticos.

¢verdadero o falso?



