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Introducción:  

Los hemangiopericitomas (HPC) son tumores 

malignos que se originan de los pericitos de 

Zimmerman, que son células musculares lisas 

contráctiles, que rodean los capilares 

sanguíneos y vénulas post-capilares. Pueden 

aparecer en cualquier parte del organismo, 

aunque son más frecuentes en tejidos 

blandos: sistema músculo-esquelético, 

retroperitoneo y piel [1].  

Los de localización intracraneal son muy 

infrecuentes y durante mucho tiempo se 

agruparon dentro de los meningiomas 

(variedad angioblástica).  

En 1928 Bailey y Cushing [2] describieron 3 

casos de tumores meníngeos que 

denominaron “Meningiomas angioblásticos” 

respetándose este término en la clásica 

monografía 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 

derivarían de los pericitos de Zimmerman, 

por lo que los denominaron 

Hemangiopericitomas.   

 

 

 

 

 

 

En 1954, Begg y Garret [5] publicaron un caso 

de HPC de meninges, señalando que era 

histológicamente idéntico a los HPC de 

tejidos blandos extracraneales, descritos por 

Stout y Murray y a los meningiomas 

angioblásticos 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 clasificación de estos 

tumores y si debían incluirse o no dentro de 

los meningiomas. En 1991 la OMS eliminó el 

término de meningioma angioblástico en 

favor del de Hemangiopericitoma. 

Así, la actual clasificación de la OMS de los 

tumores intracraneales concede a los HPC 

una entidad propia, distinta e independiente 

de los meningiomas, separándolos de éstos e 

incluyéndolos dentro de los tumores 

meníngeos mesenquimales no 

meningoteliales [6].  

Se consideran sarcomas malignos, mucho 

más agresivas que los meningiomas, con gran 

tendencia a la recidiva local y a la producción 

de metástasis extracraneales [1].   
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Características clínicas. 

 Los HPC son tumores raros; representan el 

2,5 % de todos los tumores meníngeos y < 1 % 

de los tumores intracraneales [1, 7, 8, 9, 10]. 

Suelen aparecer a edades más tempranas que 

los meningiomas, siendo más frecuentes en la 

5ª-6ª década de vida  [1, 7] y a diferencia de 

éstos, son más frecuentes en varones que en 

mujeres [1, 7-11]. Aproximadamente el 10 % 

son niños [12] y en ellos el pronóstico es 

mejor [13].  

     Los síntomas en el momento del 

diagnóstico son similares a otros tumores 

como meningiomas verdaderos [1, 7, 8]. Pero, 

al ser lesiones más agresivas, de crecimiento 

más rápido, el intervalo entre el inicio de los 

síntomas y el momento del diagnóstico, es 

menor en los HPC que en los meningiomas 

[1]. La duración media de los síntomas antes 

del diagnóstico oscila entre 3-6 meses en HPC 

[1, 9, 14] mientras que en meningiomas es de 

1-2 años [1].    

Suelen debutar clínicamente con síntomas de 

hipertensión intracraneal (cefalea, vómitos) 

siendo menos frecuentes las crisis o los 

déficits neurológicos focales [9]. Los 

intraventriculares tienen un comportamiento 

característico [14]. Al principio son silentes ya 

que el tumor crece en el interior de los 

ventrículos. Los síntomas aparecen cuando se 

produce un aumento de la presión 

intracraneal, ya sea por obstrucción de la 

circulación del líquido cefalorraquídeo 

(hidrocefalia), por la propia masa tumoral o 

por el edema cerebral inducido. Además, al 

ser más frecuentes en el atrio (trígono) 

pueden comprimir las vías ópticas y producir 

una hemianopsia homónima contralateral.  

 

Características radiológicas. 

 Es prácticamente imposible hacer un 

diagnóstico diferencial entre meningiomas y 

HPC basado solo en las imágenes [15, 16, 17, 

18]. Ambas lesiones suelen estar relacionados 

con las meninges (duramadre) y muestran 

una distribución intracraneal muy similar [14, 

15]. Aunque se han descrito casos supra e 

infratentoriales, intraventriculares e incluso 

intraparenquimatosos [1, 19, 20, 21], los más 

frecuentes son los parasagitales en relación 

con la hoz cerebral [9].  

En todas las series publicadas, se han descrito 

como lesiones únicas [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 sí se acepta la multicentricidad)  o de una 

siembra a través del LCR de un HPC inicial 

único  [9, 10]. 

 

 
 

Figura 1. RNM secuencia T1 sin (a) y con 

contraste (b). Obsérvese la base de implantación 

muy estrecha en comparación con el tamaño de la 

lesión; su heterogenicidad y la existencia de 

edema acompañante. La sospecha diagnóstica fue 

de meningioma parasagital aunque el estudio 

histológico demostró 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 implantación 

dural que suele ser más estrecha en los HPC 

(Fig. 1) [15]. Tras administrar contraste, 

ambos captan intensamente, pero los HPC 

tienden a mostrar un aspecto más 

heterogéneo, con un realce más irregular y 

parcheado. Las calcificaciones intratumorales 

e hiperostosis son más frecuentes en 

meningiomas [1, 15, 16]. En cambio la erosión 

ósea, la existencia de grandes vasos en el 

interior de la lesión, y el edema perilesional 

es más típica de los HPC [1, 9, 15, 16].  

La angiografía puede ser útil para 

distinguir ambos tumores: los HPC reciben 

mayor aporte vascular de la arteria carótida 

interna o de la vertebral, a diferencia de los 
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meningiomas que se nutren a expensas de la 

carótida externa [1]. También es útil para 

planificar la cirugía ya que nos permite ver si 

hay invasión 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 podría ser útil para su 

diferenciación [22].   

  

Características histológicas.  

Los HPC son tumores con alta 

densidad celular, con células dispuestas en 

fascículos densos. Muestran una intensa 

proliferación capilar con células endoteliales 

normales, envueltas por pericitos neoplásicos 

proliferantes [23]. Son típicas 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 

pequeños grupos celulares (Fig. 2) [1, 14, 17]. 

Según la clasificación de la OMS se 

consideran tumores grado II o III [24]. 

La Inmunohistoquimia es 

fundamental para el diagnóstico diferencial 

con otros tumores meníngeos como 

meningiomas y el Tumor Fibroso Solitario 

(TFS) con estructura histológica similar y 

comportamiento biológico benigno [18, 23-

26]: los HPC son negativos para EMA y 

proteína 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 TFS 

(que es CD-34 muy ++, Vimentina + y S-100 y 

EMA negativo) [25-26].  

Con microscopio electrónico se puede 

ver la ausencia de desmosomas y uniones 

intercelulares (gap junctions) en los HPC, 

mientras que sí existen estas uniones en los 

meningiomas [7, 8, 9].  

  
 

Figura 2. Imagen histológica. Tinción HE X 10. 

Neoplasia de estirpe mesenquimal, altamente 

celular con vasos ectásicos de morfología irregular 

en asta de ciervo.  

 

Tratamiento.  

El tratamiento de elección 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 difíciles de 

extirpar. Por eso solo es posible la exéresis 

completa en el 40-50 % de los casos [1, 23]. Se 

ha sugerido que la embolización 

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 más difícil y por otra, no 

siempre es fácil llegar al diagnóstico correcto 

antes de la cirugía [9]. 

  Los HPC son tumores muy 

radiosensibles tal vez por ser lesiones muy 

vascularizadas. La RTP postquirúrgica es el 

factor terapéutico que más se relaciona con el 

pronóstico final [9] sobre todo si va precedida 

de una exéresis total [28]. Se recomienda la 

RTP postquirúrgica, antes de que aparezcan 

las recidivas locales, incluso aunque se haya 

conseguido una exéresis total [1, 9]. A pesar 

de su eficacia, la mayoría 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 



está 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 estereotáctica 

fraccionada, con dosis de 1,6-2 Gy por sesión 

[17]. 

Al ser tumores muy localizados y con 

muchos vasos, son mejores candidatos  a la 

Radiocirugía que los meningiomas, siendo 

ésta útil sobre todo para lesiones de menos de 

3 cm de diámetro mayor [10, 28].  Con dosis  

> 15 Gy (radiocirugía, dosis única) 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 

está demostrada [29]. Se han usado pautas 

con ciclofosfamida, metrotexate, dacarbazina, 

adriamicina, etc. [29, 30, 31]. Una de las 

combinaciones más usadas es la de 

ciclofosfamida, vincristina, doxorubicina y 

dacarbacina (CYVADIC) [31]. En general los 

resultados son desalentadores y solo está 

justificado su uso en pacientes con metástasis 

o cuando han fracasado la cirugía y RTP [31].   

 

 

Historia natural: recidivas y metástasis.  

Los HPC se consideran sarcomas que 

tienden a metastatizar por vía sanguínea [32, 

33]. La diseminación dentro del sistema 

nervioso central se hace por el líquido 

cefalorraquídeo (LCR) (Fig. 3) [10] de modo 

que podemos favorecer la siembra peritoneal, 

con derivaciones ventrículo-peritoneales.    

 Las recidivas locales son muy 

frecuentes. La probabilidad de que aparezcan 

es proporcional al tiempo de seguimiento: en 

el primer año es del 15 %,  pero a los 15 años, 

es de hasta el 80-90 % [34]. El intervalo medio 

libre de recidiva, oscila entre 47 y 78 meses [1, 

7, 8]. Además, a medida que aparecen las 

recidivas, suelen hacerlo cada vez a 

intervalos más cortos [1]. Los dos factores 

más importantes para reducir la recidiva local 

y alargar la supervivencia son la exéresis total 

y la RTP postquirúrgica [1, 8, 11, 17]. Aunque 

se han descrito casos de recidivas alejadas del 

lecho del tumor primitivo, por siembra a 

través del líquido cefalorraquídeo, 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 

años tras la primera cirugía. Se puede observar la 

existencia de una recidiva en el lecho quirúrgico y 

dos nuevas lesiones metastásicas: una frontal 

izquierda y otra en la tórcula. 

 

Las metástasis (Fig. 4) se caracterizan por ser 

tardías y por aparecer sincrónicamente en 

diferentes órganos 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 lesión que destruye C4 y 

comprime la médula espinal a ese nivel. El 

paciente había sido diagnosticado e intervenido 

ÚÐÌÛÌɯ ÈęÖÚɯ ÈÕÛÌÚɯ ËÌɯ ÜÕɯ ɁÔÌÕÐÕÎÐÖÔÈɂɯ ËÌɯ

convexidad. El estudio histológico demostró que se 

trataba en realidad de un hemangiopericitoma.   

 

En la mayoría de los tumores malignos 

extracraneales, las metástasis aparecen poco 

después del diagnóstico del tumor primario 
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[36]. Así, las metástasis espinales suelen 

aparecer a los pocos meses del diagnóstico, 

en cáncer de pulmón o mama [36]. Son raras 

después de 6 años y excepcionales tras 10 

años del diagnóstico del cáncer de mama o 

cérvix [36]. En HPC las metástasis precoces 

son raras y  la probabilidad de que aparezcan 

va aumentando con el paso del tiempo, 

alcanzando el 64 % a los 15 años [8]. Se han 

descrito casos de metástasis a los 22 años de 

la primera cirugía [37]. Las metástasis más 

frecuentes aparecen en el hueso, hígado y el 

pulmón [1]  pero se han descrito en 

prácticamente cualquier órgano: riñón, 

páncreas, adrenales, hígado, mama, tiroides 

[32, 33, 35].  

La cirugía puede favorecer la diseminación 

del tumor al permitir la entrada de células 

neoplásicas en los vasos rotos, durante el acto 

quirúrgico [33]. Se ha sugerido que los 

pacientes intervenidos en múltiples ocasiones 

presentan una mayor tasa de metástasis [33, 

35]. Otros autores defienden que no existe 

una relación 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 

número de intervenciones) pero no parecen 

proteger frente a la aparición de metástasis 

[10, 28].  

El tratamiento de las metástasis consiste en la 

resección 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 

metástasis, son lesiones muy sangrantes y a 

veces la exéresis completa no es posible. Si la 

cirugía no está indicada, la RTP paliativa 

mejora la sintomatología neurológica, 

disminuye el dolor y mejora la calidad de 

vida  [35]. La supervivencia media, una vez 

que aparecen las metástasis, es de dos años 

[8]. La muerte suele deberse a la existencia de 

múltiples metástasis en diferentes órganos 

[35] y a la agresividad local del tumor 

intracraneal [10].    

La supervivencia global de pacientes con 

HPC, oscila entre 84-144  meses en la mayoría 

de las series [1, 7, 8] y está muy condicionada 

por el tiempo de seguimiento: a los 5 años es 

del 67 %, a los 10 años del 40 % y a los 15 

años del 23 % [8]. Dos de los factores 

pronóstico más importantes son el grado de 

exéresis y RTP postoperatoria [1, 8, 9, 28]. 

Algunos autores defienden que los HPC con 

bajo grado histológico tienen una mayor 

supervivencia y mejor pronóstico [8]. En 

cambio, Ecker no pudo demostrar mayor 

supervivencia en lesiones de bajo grado 

histológico [29]. Vuorinen apuntó que los 

índices de proliferación Ki-67 bajos, parecían 

relacionarse con mejor pronóstico, pero no 

pudo demostrar  una significación estadística 

[34]. También se ha señalado que tienen 

mejor pronóstico los niños [13]  y peor las 

lesiones infratentoriales [8]  

En conclusión, los HPC son tumores muy 

agresivos, con tendencia a la recidiva local y a 

producir metástasis extracraneales tardías. 

Con frecuencia se confunden con 

meningiomas por su apariencia radiológica e 

incluso microscópica. El diagnóstico 

definitivo ha de ser histológico ayudado por 

técnicas inmunohistoquímicas. 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 meníngeos son un 

tipo de meningiomas angioblásticos muy 

agresivos.  

¿Verdadero o  Falso? 

 

Suelen tener un curso clínico indolente, 

similar al de los meningiomas, mostrando 

síntomas durante años antes del diagnóstico.  

 

¿Verdadero o  Falso? 

 

Son más frecuentes en mujeres de edad 

media. 

 

¿Verdadero o  Falso? 

 

A menudo se confunden radiológicamente 

con meningiomas, apareciendo como lesiones 

con una amplia base de implantación dural.  

 

¿Verdadero o  Falso? 

 

No suelen acompañarse de edema, suelen 

mostrar calcificaciones y es rara la existencia 

de erosión ósea. 

 

¿Verdadero o  Falso? 

 

El diagnóstico definitivo precisa del estudio 

inmunohistoquímico 

 

¿Verdadero o  Falso? 

 

El mejor tratamiento es la extirpación total de 

la lesión y sólo si ésta es incompleta, debe 

aplicarse además radioterapia postquirúrgica 

para evitar la aparición de metástasis 

 

¿Verdadero o  Falso? 

 

 

La aparición de recidivas locales es muy rara 

si la extirpación del tumor inicial fue 

completa  

 

¿Verdadero o  Falso? 

 

Las metástasis suelen aparecer precozmente, 

sobre todo si la extirpación de la lesión inicial 

fue incompleta y no se aplicó radioterapia 

postquirúrgica.  

 

¿Verdadero o  Falso? 

 

Cuando aparece la diseminación sistémica, el 

pronóstico es bueno si se consigue el control 

del tumor primitivo, ya que las metástasis 

son muy radiosensibles. 

 

¿Verdadero o  Falso? 


