e b Localizador web
Articulo 160.263

CASOS CLINICOS
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ABSTRACT

We present a case of vulvar hemangiopericytoma in
an 82-year-old woman. We review the literature on
this subject.

INTRODUCCION

El hemangiopericitoma es un tumor primario de la
vulva raro'. Estd compuesto de células pequefias uni-
formes, los pericitos de Zimmerman, asociadas a un
componente capilar complejo, vasos estrellados o en
disposicién radiada. Los pericitos son células contréc-
tiles adyacentes al muro capilar, no conectadas con el
epitelio arterial o venular. Con reticulina se demuestra
que, en el tumor, las células estdn situadas externa-
mente a los espacios vasculares. Parecen sarcomas si-
noviales monofasicos o angiosarcomas. La atipia ce-
lular es inusual. Los tumores benignos son pequefios,
con mitosis < 4/10 CGA (campos de gran aumento), y
no hay dreas de necrosis o hemorragia. Los pericitos
no contienen factor VIII, citoqueratina o Ag S-100,
pero también hay casos malignos.

La primera descripcién de un hemangiopericitoma
la hicieron Stout y Murray, en 1942. Son menos del
1% de los tumores vasculares. Los tumores benignos
pueden tener regresién espontanea. El tratamiento de
eleccion es la reseccion local, pero puede haber recu-
rrencia local y metastasis a distancia.

El 10% de los hemangiopericitomas se da en nifios,
y un tercio son congénitos. Pueden darse en el clito-
ris, como en el caso de Brock et al?.

Presentamos un caso de hemangiopericitoma de
vulva y revisamos los demads casos descritos en la li-
teratura médica.

Aceptado para su publicacién el 10-4-2006.

CASO CLINICO

Mujer de 82 afios, nuligesta, con antecedentes de
apendicectomia e insuficiencia venosa periférica.
Consulté en mayo de 2004 por tumoracién vulvar iz-
quierda de crecimiento rapido. En la exploracién se
observd una tumoracioén vulvar, sélida, de 3 cm de
didmetro, en la zona tedrica del quiste de Bartholino.
Se enjuicié como tal, y se solicité el preoperatorio
para su exéresis. El 1 de febrero de 2005, en el acto
operatorio, se observé una tumoracién de 3 X 4 cm
sobre la base del labio mayor izquierdo. Se extirpé
sin complicaciones y se dio el alta a la paciente al dia
siguiente.

El informe de anatomia patolégica fue: microscopi-
camente, se trataba de una formacion nodular de 4,5
X 3 X 2,7 cm, de superficie lisa, coloracién grisicea
y consistencia eldstica. Al corte, su superficie era séli-
da y blanco-grisdcea. Microscépicamente, aparecia
constituida por una proliferacién de células fusifor-
mes, revestida por una seudocdpsula conectiva, y dis-
puestas en haces cortos o adoptando un patrén arre-
molinado. Dichas células se encontraban rodeando un
gran numero de vasos ramificados, muchos de ellos
con la tipica forma en “asta de ciervo”. La atipia y el
pleomorfismo celulares eran escasos, sin observarse
mitosis ni necrosis, lo que indicaria un comporta-
miento benigno (figs. 1 y 2). Se realizé el estudio de
inmunohistoquimica, con resultado de positividad in-
tensa y difusa para CD34 (fig. 3), y en la mayoria de
las células para la vimentina. Actina, desmina y S-100
fueron completamente negativos.

El diagnéstico fue de hemangiopericitoma.

DISCUSION

El hemangiopericitoma es un tumor de partes
blandas poco frecuente, derivado de las células me-
senquimales, con diferenciacién pericitica. Ultima-
mente algunos autores cuestionan su existencia
como entidad separada, debido a que un cierto nu-
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Fig. 1. Microscopia (hematoxilina-eosina X100). Patrén vascular caracte-
ristico, con numerosos vasos ramificados que dan la imagen tipica en
‘““asta de ciervo”.

mero de neoplasias con lineas de diferenciacion dis-
tinta presentan un patrén de crecimiento similar al
del hemangiopericitoma.

Hay pocos casos de hemangiopericitoma vulvar en
la literatura médica. Revisamos los que hemos recogi-
do, ordenados cronolégicamente.

De Sousa y Lash?® presentan un caso en una mujer
de 44 afios, con una masa quistica en el labio mayor
izquierdo. Se practicé su escisién y era un hemangio-
pericitoma. Microscépicamente, el tumor no tiene ca-
racteristicas diagnésticas. Parece encapsulado, pero
puede tratarse de una falsa cépsula.

Reymond et al* presentan un caso en la vulva, con
reseccién y sin recurrencia local, pero que provocd
metastasis en el hueso (fémur derecho) 14 afos des-
pués. Recibio radioterapia externa.

Davos y Abell® presentan una serie de 15 casos de
sarcoma de vulva entre 1935 y 1974. Tienen un caso
de hemangiopericitoma maligno en una nifia de
16 afios, en el area del clitoris: masa dolorosa de 6
cm, de 4 meses de evolucion. Practican escision lo-
cal, una nueva escisioén local y hemivulvectomia. La
paciente vivié 19 afios mds, la mayor supervivencia
de la serie.

Ambrosini et al® presentan 2 casos de hemangiope-
ricitoma de vulva. Hacen referencia a la conducta bio-
l6gica impredecible y a la dificultad terapéutica:

1. Nifia de 15 afios, con un tumor en el labio mayor
derecho de 5-6 meses de evolucidn, con aumento de
tamafio y dolor. Practican escisién. La paciente rein-
gresa a los 2 meses por recurrencia en la regién periu-

Fig. 2. Microscopia (hematoxilina-eosina X200). Células fusiformes ro-
deando los vasos con escaso pleomorfismo y atipia.

Fig. 3. Microscopia (CD34 X200). Positividad con el CD34, intensa y difusa.

retral derecha y el espacio isquiorrectal. Practican es-
cisién con reseccién de los ganglios linféticos ingui-
nocrurales. Luego administran radioterapia. A los 2
meses, aparece metdstasis en la ingle, la pelvis, los
pulmones y laterocervicales. Administran quimiotera-
pia, sin resultado. La paciente fallece a los 7,5 meses.
2. Mujer de 60 afios, con un tumor en el labio mayor
derecho, hacia el periné y las nalgas. Se practica esci-
sién y radioterapia. No hay recurrencia ni metastasis.

No hay relacién entre los hallazgos histolégicos y
la evolucidén clinica. El pronéstico desfavorable lo
indican la mitosis, las dreas de necrosis, la hemorra-
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gia, la densidad celular alta y los fenémenos trom-
béticos.

El indice de recurrencia es del 21-52%. Las me-
tastasis ocurren en el 12,7-56,5% de los casos, y se
dan en la piel y el higado, y son menos frecuentes
las linfdticas y 6seas. El tratamiento de eleccion
es la cirugia radical (en la vulva), que no excluye
posibles recurrencias o metdstasis. La radioterapia
en la vulva es dificil y la quimioterapia es poco
eficaz.

Morris et al” presentan 2 casos de hemangioperici-
toma maligno tratados con adriamicina. Nos centra-
remos en el primer caso, una mujer (el segundo caso
era un varén). Mujer de 38 afios con una masa en el
monte de Venus derecho y el labio mayor. Se practi-
c6 vulvectomia parcial. Hubo recurrencia local 2 ve-
ces, que fueron tratadas quirdrgicamente. Otra recu-
rrencia local y en el abdomen, y una metdstasis
pulmonar. Se dio quimioterapia con adriamicina que
consiguié la remisién completa. Luego hubo recu-
rrencia abdominal y pulmonar, fallo cardiaco conges-
tivo y muerte.

Los hemangiopericitomas son malignos en el 50%,
y en 2 tercios de los casos ocurre recurrencia local o
metéstasis pulmonar y en el hueso tras la reseccién.
Los hemangiopericitomas se dan en todas las edades,
hasta los 92 afios. La clinica es una masa dolorosa. En
el abdomen hay que llevar a cabo una escisién en blo-
que por mal prondstico en esta localizacién. Lo pri-
mero es interrumpir el aporte arterial, para evitar el
sangrado masivo; son necesarias las transfusiones. Se
puede dar quimioterapia previa con adriamicina en el
tumor abdominal, y en recurrencia local, y postopera-
toria para prevenir nuevas recurrencias o metdstasis a
distancia.

Guercio et al® presentan un caso en una mujer de
23 afios, con un tumor de 2 meses de evolucién en el
labio mayor derecho, con masa ulcerada, cavernosa,
en la cara interna, bien delimitada. Se trata de un tu-
mor de 9 X 5 X 5,5 cm. Intervencién por via abdomi-
noperineal. Al afio se encontraba bien.

El diagnéstico de tumor benigno o maligno se esta-
blece segun el curso clinico. Puede haber hipercroma-
tosis, mitosis, células atipicas, invasion linfatica y no
curso maligno. Sin criterios de malignidad, a los afios
puede ocurrir invasién linfitica y metastasis.

El diagnéstico diferencial se debe establecer con el
tumor del glomus carotideo, el hemangioma capilar y
el hemangioendotelioma.

En resumen, el hemangiopericitoma es maligno en
el 50% de los casos, con una mortalidad del 47,8%.
El tratamiento de eleccidn es la cirugia radical y lue-
go el seguimiento.

Zakut et al’ presentan un hemangiopericitoma de
vulva en una mujer de 38 afios, con una masa quistica
en la vulva de 2,5 X 3 cm en el labio mayor derecho,
la cara posterior y el vestibulo. Se extirpd. En el he-
mangiopericitoma el endotelio es normal, y los ele-
mentos proliferativos son los pericitos, células alarga-
das y contrictiles.

Fakokunde et al'® presentan un caso en una mujer
de 53 afios, con un nédulo en el labio mayor iz-
quierdo, de 1,5 X 1,5 cm, con historia de 7 afios y
diagnéstico de lipoma. En la escision, la anatomia
patolégica confirmé la presencia de un hemangio-
pericitoma.

La verdadera naturaleza del tumor es incierta, con
un potencial maligno, y puede dar metastasis en el
hueso y el pulmon, si hay mitosis, anaplasia celular y
focos de necrosis. El tratamiento es la escisién con
mdrgenes. En caso no resecable o con metdstasis, se
debe administrar quimioterapia y radioterapia. El pro-
noéstico es segln el tamafio del tumor y el niimero de
mitosis/10 CGA. La supervivencia a los 10 afos
es del 92% con un tamafio < 6,5 cm, y del 29% con
> 4 mitosis/10 CGA. En los tumores malignos, se
debe practicar vulvectomia radical.

Finalmente, presentamos nuestro caso, en una mu-
jer de 82 afos, con un comportamiento de momento
benigno. A la luz de estos datos, deberemos seguirla
todo lo posible. El perfil inmunohistoquimico del tu-
mor fue positivo para CD34 y vimentina, y negativo
para actina, desmina y S-100, como se sefiala en la li-
teratura médica.

RESUMEN

Presentamos un caso de hemangiopericitoma vul-
var en una mujer de 82 afios. Revisamos la literatura
médica sobre este tema.
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