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Introduccion:

Los hemangiopericitomas (HPC) son tumores
malignos que se originan de los pericitos de
Zimmerman, que son células musculares lisas
contractiles, que rodean los capilares
sanguineos y vénulas post-capilares. Pueden
aparecer en cualquier parte del organismo,
aunque son mas frecuentes en tejidos
blandos: sistema = musculo-esquelético,
retroperitoneo y piel [1].

Los de localizacién intracraneal son muy
infrecuentes y durante mucho tiempo se
agruparon dentro de los meningiomas
(variedad angioblastica).

En 1928 Bailey y Cushing [2] describieron 3
casos de tumores meningeos que
denominaron “Meningiomas angioblasticos”
respetandose este término en la clasica
monografia sobre meningiomas de Cushing y
Eisenhardt de 1938 [3]. En 1942, Stout y
Murray [4] describieron una serie de nueve
tumores de tejidos blandos, sugiriendo que
derivarian de los pericitos de Zimmerman,
por lo que los denominaron
Hemangiopericitomas.

En 1954, Begg y Garret [5] publicaron un caso
de HPC de meninges, sefialando que era
histologicamente idéntico a los HPC de
tejidos blandos extracraneales, descritos por
Stout y Murray y a los meningiomas
angioblasticos descritos por Cushing y
Eisenhardt, proponiendo que se englobaran
todos ellos, dentro del término
Hemangiopericitoma.

Desde entonces se ha discutido mucho sobre
el verdadero origen y clasificacion de estos
tumores y si debian incluirse o no dentro de
los meningiomas. En 1991 la OMS elimin¢ el
término de meningioma angioblastico en
favor del de Hemangiopericitoma.

Asi, la actual clasificacion de la OMS de los
tumores intracraneales concede a los HPC
una entidad propia, distinta e independiente
de los meningiomas, separandolos de éstos e
incluyéndolos dentro de los tumores
meningeos mesenquimales no
meningoteliales [6].

Se consideran sarcomas malignos, mucho
mas agresivas que los meningiomas, con gran
tendencia a la recidiva local y a la produccion
de metastasis extracraneales [1].
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Caracteristicas clinicas.

Los HPC son tumores raros; representan el
2,5 % de todos los tumores meningeos y <1 %
de los tumores intracraneales [1, 7, 8, 9, 10].
Suelen aparecer a edades mas tempranas que
los meningiomas, siendo mas frecuentes en la
52-6% década de vida [1, 7] y a diferencia de
éstos, son mas frecuentes en varones que en
mujeres [1, 7-11]. Aproximadamente el 10 %
son nifios [12] y en ellos el prondstico es
mejor [13].

Los sintomas en el momento del

diagnodstico son similares a otros tumores
como meningiomas verdaderos [1, 7, 8]. Pero,
al ser lesiones mas agresivas, de crecimiento
mas rapido, el intervalo entre el inicio de los
sintomas y el momento del diagndstico, es
menor en los HPC que en los meningiomas
[1]. La duracién media de los sintomas antes
del diagnostico oscila entre 3-6 meses en HPC
[1, 9, 14] mientras que en meningiomas es de
1-2 anos [1].
Suelen debutar clinicamente con sintomas de
hipertensién intracraneal (cefalea, vomitos)
siendo menos frecuentes las crisis o los
déficits neuroldgicos focales [9]. Los
intraventriculares tienen un comportamiento
caracteristico [14]. Al principio son silentes ya
que el tumor crece en el interior de los
ventriculos. Los sintomas aparecen cuando se
produce un aumento de la presion
intracraneal, ya sea por obstruccion de la
circulacion del liquido cefalorraquideo
(hidrocefalia), por la propia masa tumoral o
por el edema cerebral inducido. Ademas, al
ser mas frecuentes en el atrio (trigono)
pueden comprimir las vias opticas y producir
una hemianopsia homoénima contralateral.

Caracteristicas radioldgicas.

Es practicamente imposible hacer un
diagndstico diferencial entre meningiomas y
HPC basado solo en las imagenes [15, 16, 17,
18]. Ambas lesiones suelen estar relacionados
con las meninges (duramadre) y muestran
una distribucién intracraneal muy similar [14,
15]. Aunque se han descrito casos supra e
infratentoriales, intraventriculares e incluso

intraparenquimatosos [1, 19, 20, 21], los mas
frecuentes son los parasagitales en relacion
con la hoz cerebral [9].

En todas las series publicadas, se han descrito

como lesiones unicas [1, 9, 15, 16, 19-21]. Se
cree que no existen HPC multicéntricos.
Cuando aparecen varias lesiones en el mismo
paciente, o se trata de meningiomas (en los
que si se acepta la multicentricidad) o de una
siembra a través del LCR de un HPC inicial
unico [9, 10].

Figura 1. RNM secuencia T1 sin (a) y con
contraste (b). Obsérvese la base de implantacion
muy estrecha en comparacién con el tamafio de la
lesion; su heterogenicidad y la existencia de
edema acompafiante. La sospecha diagnéstica fue
de meningioma parasagital aunque el estudio
histoldgico demostré que en realidad se trataba
de un hemangiopericitoma.

Tanto los HPC como los
meningiomas suelen ser lesiones isodensas en
el TC e isointensas a la sustancia gris en la
RM, tanto en T1 como en T2 [15, 16]. Ambos
tumores muestran una base de implantacion
dural que suele ser mas estrecha en los HPC
(Fig. 1) [15]. Tras administrar contraste,
ambos captan intensamente, pero los HPC
tienden a mostrar un aspecto mas
heterogéneo, con un realce mas irregular y
parcheado. Las calcificaciones intratumorales
e hiperostosis son mas frecuentes en
meningiomas [1, 15, 16]. En cambio la erosion
Osea, la existencia de grandes vasos en el
interior de la lesion, y el edema perilesional
es mas tipica de los HPC [1, 9, 15, 16].

La angiografia puede ser tutil para
distinguir ambos tumores: los HPC reciben
mayor aporte vascular de la arteria carétida
interna o de la vertebral, a diferencia de los



meningiomas que se nutren a expensas de la
cardtida externa [1]. También es 1util para
planificar la cirugia ya que nos permite ver si
hay invasion de los senos venosos
adyacentes.

La espectroscopia con RM ha
demostrado mayores niveles de mioinositol
en HPC que en meningiomas y se ha
sugerido que podria ser 1util para su
diferenciacién [22].

Caracteristicas histoldgicas.

Los HPC son tumores con alta
densidad celular, con células dispuestas en
fasciculos densos. Muestran una intensa
proliferacion capilar con células endoteliales
normales, envueltas por pericitos neoplasicos
proliferantes  [23].  Son  tipicas las
ramificaciones de los vasos en asta de ciervo
(Staghorn) y la existencia de una red de fibras
de reticulina alrededor de células aisladas o
pequenios grupos celulares (Fig. 2) [1, 14, 17].
Segin la clasificacion de la OMS se
consideran tumores grado II o III [24].

La Inmunohistoquimia es
fundamental para el diagndstico diferencial
con otros tumores meningeos como
meningiomas y el Tumor Fibroso Solitario
(TES) con estructura histologica similar y
comportamiento bioldgico benigno [18, 23-
26]: los HPC son negativos para EMA y
proteina S-100 y positivos para Vimentina.
Con CD-34 son muy variables pero suelen ser
débilmente positivos. Los meningiomas son
EMA +, Vimentina + y aunque pueden ser
CD-34 +, nunca tan intensamente como el TEFS
(que es CD-34 muy ++, Vimentina + y S-100 y
EMA negativo) [25-26].

Con microscopio electrénico se puede
ver la ausencia de desmosomas y uniones
intercelulares (gap junctions) en los HPC,
mientras que si existen estas uniones en los
meningiomas [7, 8, 9].

Figura 2. Imagen histoldgica. Tincion HE X 10.
Neoplasia de estirpe mesenquimal, altamente
celular con vasos ectasicos de morfologia irregular
en asta de ciervo.

Tratamiento.

El tratamiento de eleccion es la
exéresis radical total seguida de radioterapia
postoperatoria [1,7-11, 19-21]. Suelen ser
tumores muy sangrantes que a menudo
infiltran la duramadre y la pared de senos
venosos, por lo que a veces son dificiles de
extirpar. Por eso solo es posible la exéresis
completa en el 40-50 % de los casos [1, 23]. Se
ha sugerido que la  embolizacion
preoperatoria de los vasos nutricios del
tumor [9] y la radioterapia preoperatoria [27]
para inducir la fibrosis tumoral, facilitan la
exéresis total por disminuir el riesgo de
sangrado. Pero, por un parte intervenir un
tejido irradiado es mas dificil y por otra, no
siempre es facil llegar al diagndstico correcto
antes de la cirugia [9].

Los HPC son tumores muy
radiosensibles tal vez por ser lesiones muy
vascularizadas. La RTP postquirdrgica es el
factor terapéutico que mas se relaciona con el
prondstico final [9] sobre todo si va precedida
de una exéresis total [28]. Se recomienda la
RTP postquirtirgica, antes de que aparezcan
las recidivas locales, incluso aunque se haya
conseguido una exéresis total [1, 9]. A pesar
de su eficacia, la mayoria de las recidivas
aparecen en el lecho tumoral, dentro del
campo irradiado, por lo que se cree que la
radioterapia de todo el eje craneoespinal no



esta indicada [1]. La dosis recomendada es de
al menos 50 Gy [8,10]. Con dosis menores el
efecto protector de la RTP, desaparece [8, 10].
Para disminuir los efectos secundarios se
puede aplicar radioterapia estereotdctica
fraccionada, con dosis de 1,6-2 Gy por sesion
[17].

Al ser tumores muy localizados y con
muchos vasos, son mejores candidatos a la
Radiocirugia que los meningiomas, siendo
ésta util sobre todo para lesiones de menos de
3 cm de diametro mayor [10, 28]. Con dosis
> 15 Gy (radiocirugia, dosis tnica) se ha
conseguido el control local en el 80 % de los
casos, con seguimientos medios de 31,3 meses
[28].

La utilidad de la Quimioterapia no
esta demostrada [29]. Se han usado pautas
con ciclofosfamida, metrotexate, dacarbazina,
adriamicina, etc. [29, 30, 31]. Una de las
combinaciones mas usadas es la de
ciclofosfamida, vincristina, doxorubicina y
dacarbacina (CYVADIC) [31]. En general los
resultados son desalentadores y solo esta
justificado su uso en pacientes con metastasis
o cuando han fracasado la cirugia y RTP [31].

Historia natural: recidivas y metastasis.

Los HPC se consideran sarcomas que
tienden a metastatizar por via sanguinea [32,
33]. La diseminacion dentro del sistema
nervioso central se hace por el liquido
cefalorraquideo (LCR) (Fig. 3) [10] de modo
que podemos favorecer la siembra peritoneal,
con derivaciones ventriculo-peritoneales.

Las recidivas locales son muy
frecuentes. La probabilidad de que aparezcan
es proporcional al tiempo de seguimiento: en
el primer afio es del 15 %, pero a los 15 afios,
es de hasta el 80-90 % [34]. El intervalo medio
libre de recidiva, oscila entre 47 y 78 meses [1,
7, 8]. Ademas, a medida que aparecen las
recidivas, suelen hacerlo cada vez a
intervalos mas cortos [1]. Los dos factores
mas importantes para reducir la recidiva local
y alargar la supervivencia son la exéresis total
y la RTP postquirtrgica [1, 8, 11, 17]. Aunque

se han descrito casos de recidivas alejadas del
lecho del tumor primitivo, por siembra a
través del liquido cefalorraquideo, las
recidivas locales suelen aparecer dentro de él.

Figura 3. RNM secuencia T1 con contraste. Se
trata de la misma paciente de la figura 1 cuatro
afos tras la primera cirugia. Se puede observar la
existencia de una recidiva en el lecho quirdrgico y
dos nuevas lesiones metastésicas: una frontal
izquierda y otra en la torcula.

Las metastasis (Fig. 4) se caracterizan por ser
tardias y por aparecer sincronicamente en
diferentes érganos a la vez [35], lo que explica
la escasa supervivencia de estos pacientes,
una vez que aparecen.

Figura 4. RNM secuencia T2 en la que se observa
la existencia de una lesion que destruye C4 y
comprime la médula espinal a ese nivel. El
paciente habia sido diagnosticado e intervenido
UPI Ul w EeOUw EOUI Uw EI
convexidad. El estudio histolégico demostro que se
trataba en realidad de un hemangiopericitoma.

En la mayoria de los tumores malignos
extracraneales, las metastasis aparecen poco
después del diagnostico del tumor primario



[36]. Asi, las metastasis espinales suelen
aparecer a los pocos meses del diagnodstico,
en cancer de pulmén o mama [36]. Son raras
después de 6 afios y excepcionales tras 10
anos del diagndstico del cancer de mama o
cérvix [36]. En HPC las metastasis precoces
son raras y la probabilidad de que aparezcan
va aumentando con el paso del tiempo,
alcanzando el 64 % a los 15 afios [8]. Se han
descrito casos de metastasis a los 22 afios de
la primera cirugia [37]. Las metastasis mas
frecuentes aparecen en el hueso, higado y el
pulmén [1]  pero se han descrito en
practicamente cualquier Odrgano: rifdn,
pancreas, adrenales, higado, mama, tiroides
[32, 33, 35].

La cirugia puede favorecer la diseminacion
del tumor al permitir la entrada de células
neoplasicas en los vasos rotos, durante el acto
quirurgico [33]. Se ha sugerido que los
pacientes intervenidos en multiples ocasiones
presentan una mayor tasa de metdstasis [33,
35]. Otros autores defienden que no existe
una relacion directa entre la exéresis total y la
siembra extracraneal [29]. Prueba de ello es
que tanto la exéresis completa como la
radioterapia postoperatoria disminuyen la
frecuencia de recidivas locales (y por tanto el
numero de intervenciones) pero no parecen
proteger frente a la aparicion de metastasis
[10, 28].

El tratamiento de las metastasis consiste en la
reseccion completa siempre que sea posible,
seguida de RTP (30 Gy, 10 fracciones) sobre
el lecho tumoral y un amplio margen [35].
Tanto el tumor intracraneal como las
metastasis, son lesiones muy sangrantes y a
veces la exéresis completa no es posible. Si la
cirugia no estd indicada, la RTP paliativa
mejora la sintomatologia neurologica,
disminuye el dolor y mejora la calidad de
vida [35]. La supervivencia media, una vez
que aparecen las metastasis, es de dos afios
[8]. La muerte suele deberse a la existencia de
multiples metastasis en diferentes drganos
[35] vy a la agresividad local del tumor
intracraneal [10].

La supervivencia global de pacientes con
HPC, oscila entre 84-144 meses en la mayoria
de las series [1, 7, 8] y esta muy condicionada
por el tiempo de seguimiento: a los 5 afios es
del 67 %, a los 10 afios del 40 % y a los 15
anos del 23 % [8]. Dos de los factores
prondstico mas importantes son el grado de
exéresis y RTP postoperatoria [1, 8, 9, 28].
Algunos autores defienden que los HPC con
bajo grado histoldgico tienen una mayor
supervivencia y mejor prondstico [8]. En
cambio, Ecker no pudo demostrar mayor
supervivencia en lesiones de bajo grado
histologico [29]. Vuorinen apuntéd que los
indices de proliferacion Ki-67 bajos, parecian
relacionarse con mejor prondstico, pero no
pudo demostrar una significacion estadistica
[34]. También se ha sefialado que tienen
mejor prondstico los nifios [13] y peor las
lesiones infratentoriales [8]

En conclusiéon, los HPC son tumores muy
agresivos, con tendencia a la recidiva local y a
producir metastasis extracraneales tardias.
Con frecuencia se confunden con
meningiomas por su apariencia radiologica e
incluso  microscépica. El  diagnostico
definitivo ha de ser histologico ayudado por
técnicas  inmunohistoquimicas. El mejor
tratamiento es la exéresis radical total,
seguida de radioterapia postoperatoria,
siendo imprescindible un seguimiento a largo
plazo.
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Preguntas
Los hemangiopericitomas meningeos son un
tipo de meningiomas angioblasticos muy
agresivos.

¢Verdadero o Falso?
Suelen tener un curso clinico indolente,
similar al de los meningiomas, mostrando
sintomas durante afios antes del diagnoéstico.

¢Verdadero o Falso?

Son mas frecuentes en mujeres de edad
media.

¢Verdadero o Falso?
A menudo se confunden radiologicamente
con meningiomas, apareciendo como lesiones
con una amplia base de implantacion dural.
¢Verdadero o Falso?
No suelen acompafiarse de edema, suelen
mostrar calcificaciones y es rara la existencia
de erosion dsea.

¢Verdadero o Falso?

El diagnostico definitivo precisa del estudio
inmunohistoquimico

¢(Verdadero o Falso?
El mejor tratamiento es la extirpacion total de
la lesion y sdlo si ésta es incompleta, debe
aplicarse ademas radioterapia postquirargica

para evitar la aparicion de metastasis

¢Verdadero o Falso?

La aparicion de recidivas locales es muy rara
si la extirpacién del tumor inicial fue
completa

¢Verdadero o Falso?

Las metastasis suelen aparecer precozmente,
sobre todo si la extirpacién de la lesion inicial
fue incompleta y no se aplicé radioterapia
postquirtrgica.

¢(Verdadero o Falso?
Cuando aparece la diseminacién sistémica, el
prondstico es bueno si se consigue el control
del tumor primitivo, ya que las metdstasis

son muy radiosensibles.

¢(Verdadero o Falso?



