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de Hemangioperfcitornas, ya que ha- 
Unidad de Angiologia y Cirrilgia Vascular bian múltiples tumores diagnostica- 

* Servicio de Anatomía Patológica dos de Hemangiopericitornas y se 

Hospital Creu Roja de Barcelona trataban de otras neoplacias mesen- 
qurmales ricamente mscularizadas. 
En la actualrdad existe una serie de 
marcadores diferenciales para el H e  

RESUMEN mangiopericitoma. 

Presentarnos un caso de Hemang~opericitoma de muslo. EE Hernangro- 
pericitoma es un tumor raro, de telidos blandos, generalmente es benrgna 
y formado por pericitos. Es un Icimor ricamente vascular~zado. 

Las localizaciones m8s frecuentes son las extremidades inferfores y la 
cavidad abdominal. Tumor dificil de diagnosticar por crrlerros hrstologicos 

Debido a la alta incidenca de recidivas y mel;lslas/s, debe ser tratado 

medranfe resmon qu~rúrgrca amplia del tumor y de los bordes. Se rmsa 
la bibfrografia actual y se comentan las diferentes posibilidades diagndsti- 
cas y terapéuticas. 

SUMMARY 

A case of Hemangnopericttoma at Ihe thrgh 1s report. The Hemangiope- 
riotoma is a rare tumowr made wrth pericyties. This neoplasia 1s usually 
benign and it fs located intho the soft tissues. Tumour is profusely irrrgated. 

The most comrnon locahons of the Hemangiopericitoma are the lower 
Imbs and the abdomrnal cawty The Hemangiopericitoma is diff~cult to be 
recognired by histologrcal criteria. The high number of relames and metas- 
tasrs rnvolve to an exfent surgical ablatron d the tumaur and ris borders. 
Present Irterature is reviewed and the different dtag nostic and therapeutic 
oDtions are drscused. 

Iintroducci6n 
El Hemangiapericicitoma fue des- 

crito por primera vez en 1942 (1) Está 
formado por pericitos (2, 31, los cua- 
les son c6lulas rnukipotenciales y con 
poder contráctil. Son células serne- 
jantes a las ctllulas del músculo liso. 
Es un 'tumor de tejidos blandos. 

Puede ser hallado en cualquier 
parte del cuerpo, aunque es mAs !re- 

cuente en las extremidades inferio- 
res, tronco y retroperiteneo. 

Es un tumor raro, y aunque la ma- 
yoría son benignos, existen casos 
malignos, con alta incidencia de ve- 
cidivas y met$stasis. Existen ciertos 
criterios de malignidad, como son: 
celularidad aumentada, achvidad mi- 
cbtica prominente, y focos de necrc- 
sis y hemorragia. Aunque en mu- 
chos casos es muy difícil diferenciar 
benigno de maligno En varias se- 
ries publrcadas se han establecrdo 
criterios exactos para el diagnóstico 

Existe cierta unanimidad en tratar 
los Hemangiopericitomas de forma 
radical, considerandolos todos como 
malignos. Debe efectuarse una re- 
seccibn quirúrgica amplia del tumor 
y de los bordes, para prevenir reci- 
divas locales y rnetAstasis. 

Caso clinico 
Paciente de 65 años de edad, 

hembra, con antecedentes de ~nter- 
vencion de cataratas, y afecta de un 
Sindrome Varicoso de miembros in- 
feriores. con variculas. y varicosic re- 
titulares. Relata que desde hace 1 
año, sin ninguna relacion traurnática 
aparece una turnoraciiin no putcatil 
en cara interna de muslo izquierdo; 
con un crecimiento progresivo. 

A la exploración se deteda una 
masa. tumoral blanda y lobulada, de 
unos 8-10 cm de diámetro, no ad- 
herida a planos profundos y que se 
halla en el trayecto de la vena safe- 
na interna supracondilea. Se tracti- 
ca Radrologfa simple de muslo iz- 

quierdo, informada como bultoma de 
densidad aumentada, parecido al 
hematoma en fase de calcificación. 
Seguidamente se practic6 una Torno- 
grafia Axial Computerizada (TAC) 
con contraste, que se inforrnd como 
Masa Tumoral, de carácter hipervas- 
cular en la cara interna del muslo 
izquierdo (Fig 1). 
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Flg. 1 - TAC con contraste. Masa tumorat hipervascular en cara interna del muslo 
izquierdo. No engloba la vena satena interna. 

Se efectuó extirpacihn total de la 
turnoracron, mediante una incisión 
longitudinal de 6 cm, y con manio- 
bras de diseccidn a punta de tijera, 
y manipulaciones digitc-digitales se 

efectuo una enucleacion de la m a s  
tumoral, que no estaba adherida a 
planos profundos, salvo un peque- 
ño haz nutricio3 que fue ligado. No 
inclusian de la vena safena interna 
en la masa tumoral, que fue remiti- 

da a Anatomía PatolOgica, para su 
dictamen. Fue descrita como una 
masa ovoide de consistencia gomo- 
sa, que mide 6x5 cm, cubierta de 
una membrana Irsa y de color rosa- 
do, y al corte es de color rosado y 

nodular. Siendo dictaminada corno 
un Hernangiopericitoma (Fig. 2). 

La pacrente fue remitida al Servr- 
cio de Oncología de otro Centro 
Hospitalario para su seguimiento, el 
cual indrc6 una nueva extirpacion 
amplia de lor bordes circundantes 
de la zona tumoral, que fue realiza- 
da 30 dias despues de la primera 

operaci~n. Posteriormenle se indicó 
tratamiento quimioterápico con Ifos- 
famtda, Adrlarnic~na y Vincristina en 
cuatro ciclos. Se ha iniciado Radio- 

trones. Durante un seguirnientu su- 
perior a los 150 dias. no existe nin- 
guna recidiva local, ni a distancia. 

Qiscusi0n 
El Hemangiopericitoma es un tu- 

mor de tejidos blandos descrito por 
primera vez en f 942 por Stout y 

Murray (1). En base a los estudios 
de cultivo de tejidos. estos autores 
concluyen que las calulas básicas 

del tumor son pericitos y este con- 
cepto histológico ha srdo defendida 
por varios estudios ultraeslnicturales 
(2, 3. 4, 5). El Hemangiopericitoma 
ha sido observado en muchas par- 
tes del cuerpo y en visceras. 

Los Hemangiopericitomas estan 
compuestos de vasos sanguineos 
capilares con una o rnhs capas de 
celulas redondeadas dispuestas cer- 
ca de ellas, que no pueden ser de- 
nominados tumores del glomus ya 
que carecen de los rasgas cirganoi- 
des de estas neoplasias encapsula- 
das complejas. Actualmente todos 
los estudios indican que los perici- 
tos son células rnultipotenciales y 
pueden ser precursores de otras C& 

lulas semeiantes a las células de 
músculo liso, c6iuias endoleiiales, 
reabdomiobiastos y fibroblastos Los 
pericitos tienen poder contr8ctil y 
pueden controlar el caltbre de los va- 
sos. El Hernangiopericitoma es un 
tumor raro y puede mostrar un cur- 
so clínico maligno Puede ocurrir a 
cualquier edad pero es rnss común 
encontrarlo en la cuarta 0 quinta dB 
cada. Puede hallarse en cualquier 
parte del cuerpo. aunque es mas fre- 
cuente en las extremidades ~nferio- 
res. retroperitoneo, y en en el tron- 
co Son habitualmente pequeiios. y 

terapia con Campo directo de elec- Fig. 2 - Preparación microscbpica. Hemangiopericrdoma. 
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pueden alcanzar tamarños conside- 
rables por encrrna de 12 cm de di&- 
metro. 

La mayoría de los tumores son be 
nignos pero algunos son malignos. 
Habia grandes problemas para for- 
mular criterios de confianza para dis- 
tinguir los Hernangropericitomas ma- 
Iignos de los benignos (6). Progresos 
en la comprensidn y el diagnóstico 
de este tumor han sido lentos, y las 
opinrones difieren con respecto a la 
naturaleza y comportamiento (7). 
Existe una publicación importante 
que hace una descripción clinicopa- 
tológica del Hemangopericrtoma ba- 
sada en un numero grande de ca- 
sos y discuten los hallazgos 
morfológicos que distinguen el He- 
mangiopericitoma de otras neopla- 
sras rnesenquimales ricamente vas- 
culanzadac (7). 

Hallaron que los rasgos caracte 
rísticos de los Hemangiopericitomas 
malignos eran: celularidad aurnen- 
tacia, actrvidad rnic6tica prominente 
y focos de necrosis y hemorragia. 

Hallaron 13 articulas previos con 
examen angiografico del total de 17 
Hernangioper~citomas (8, 9, 10, 1 7 ,  

12, 13, 14, 15, 16, 77, 18. 19). Dos 
de estos ccurrian en el tdrax (12, 19). 

Los otros 15 tumores localizados en 
las extremidades y todos fueron des- 
crrtm como altamente vescularira- 
dos. La evidencia de circulaci6n rA- 
pida con el hallazgo precoz de 
opacífisacibn rApida de las venas fue 
descrito en 3 casos (8, 15, 18). El 
drenale venoso amplio fue observa- 
do en 2 cacos (11, 19). En 1 caso 
el contraste .lagunadon fue descrito 
(14) y en 1 caso estaba retardado 
(15). Las angiografías no parecen s e r  
suficientemente tipicas para conce 
der una clara distinción de neopla- 
sias ricamente vascularizadas, aun- 
que pueden ayudar al clinico para 
estrechar las posibilidades diagn0s- 
ticas. 
La sintomatologia inicial suele ser 

variada y su duracion varia entre 2 
meses a 6 años. La pr3ctica de una 

angrografía puede ayudarnos al 
diagnostico. y se caracterizan por es- 
tar bien circunscritoc. su tamaño es 
de 5 a 15 cm, y generalmente son 
redondeados u ovalados, frecuente- 
mente presentan una superficie Ic- 
bulada. 

b s  estudios ultraestructurales de 
Battifora (2) apoyan el concepto de 
un origen pericitico y con varios pa- 
trones de crecimiento. Existen tres 
patrones basicos denominados Tipo 
A, B y C. 

El término pericito fue acufiado 
por ZImmerrnan en 1923, aunque 
previamente Rouget en 1874 (23) 

había descrito los periatos al estu- 
diar la histología de los ojos de gato. 
y para estas c6lulas las llamo célu- 
las de Ruget. 

Los Hemangiopericitomas están 
compuestos por capilares sangui- 
neos con una o mas capas de ceiu- 
las redondeadas dispuestas cerca 
de ellos 

Los pericitos debían ser conside- 
rados células rnultipotenciates mis 
que celulas musculares Iisas Hoy, 
los Hemangipericitos son semejan- 
tes a las células de Schwann y ce. 
lulas histiociticas f i  brosas, son c8lu- 
las rnultipotenciales y pueden ser 
precursoras de otras c&lulas como 
células musculares Iisas, celulas en- 
doteliales, rabdomioblastos y fibro- 
blastos (4, 20). 
La angiografía no muestra sufiden- 

tes rasgos para conceder una clara 
distinción entre neoplasias muy vas- 
cularizadas, aunque puede ayudar 
al clinico para estrechar las pos1 bili- 
dades diagnbsticas (7). 

Diferentes amplios estudios (7, 20, 
24) han ayudado a esclarecer los di- 
ferentes tipos moríológicos y de com- 
pomamiento, aunque fue Battifora 
(7). que efectuo una clasificación en 
tres modelos básicos, denominados 
Tipo A, 8, y C. En el Tipo A existe un 
patrón vascular promrnente, y en el 
Tipo C, el patrón vasccllar es poco 
prominente y con céiulas en forma de 
huso es m6s relevante 

El problema del diagnóstico de los 
Hernagiopericitomas ha llevado a la 
realizacidn de rnliltiples estudios con 
diferentes marcadores para confir- 
mar el diagn6stic0, De los 42 tumo- 
res registrados como Hernangiope- 
ricitoma en el Registro Sueco de 
Tumores entre 7958-1968, solamen- 
te 6 lurnores pudieron ser acepta- 
dos como Memangiopericitornas (7). 
Los tumores pnmanamente diagnos- 
ticados como Hemangiopericitomas 
eran Sarcornas sinwales. Fibraxan- 
tomas malignos y neoplasias esque 
leticas (20) indistingui bles del Sarco- 
ma de Edwing (25). 

Todos los Hemangiopericitomas 
deben ser considerados potencial- 
mente malignos, analogo al tumor 
carc~noide o tumores de celulas gra- 
nulornatosas, y el prondstico de cada 
tumor debe ser basado en el !ama- 
no, localización y grado histolbgico, 
y edad del pactente, Hollmann y 
col. en 1971 (26) revisaron 276 He- 

rnangiopericitornits, que incluían 65 
tumores en nifios, y exponían que 
la frecuencia de malignidad en ni- 
ños (50%) era mayor que en los 
adultos. El sexo también es un fac- 
tor pronóstico ya que la mortalidad 
de las pacientes hembra fue del 
25%- mientras que en los varones 
fue del 66%. 

Todos lo autores coinciden que el 
tratamiento primario del Hernangio- 
per~citoma debe ser la resección qur- 
rcrgica con unos márgenes Irmpros, 
Ha sido observado en ciertos gru- 
pos que la extirpación a modo de 
enucleación, favorece la recidiva lo 
cal Algunos autores indican la com- 
brnación de exeresis con radiotera- 
pia de campo amplio (27) y dosis 
alta. Otros informan de respuestas 
temporales a la quimioterapra a base 
de Aciinornicina D y Vincrrstina (28), 
aunque la respuesla no es manteni- 
da. La mayoría de formas malignas 
recidivadas xurren en localizaciones 
donde \a extirpacibn completa no 
pudo ser completada. 

Las dos localizaciones más fre- 
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cuentes son las extremidades infe- 
riores y la cavidad abdominal (20). 
Otras localrzaciones posibles son: 
pulmón (29)- rneninges (30), útero 
(311, zona pélvica (32) y otros. 

Los Hemangiopericitomas en nt- 
ños presentan una frecuencia de 
malignidad del 50% mayor que en 
los adultos (26). La frecuencia de 

methstasis es del 50°Jo. 
La mayoría de Sarcornas de teji- 

dos blandos ricamente vasculariza- 

dos que son dasificados errónea- 
mente como Hemagiopericitomas, 
no se adhieren a los criterios diag- 
nósticos actuales. Entre los tumores 
que pueden parecer Hemangiope- 
ricitomas, están los Sarcomas Ten* 
sinoviales, Histiocitomas Fi brosos. 
l-erornioblastornas, Tumor Neuroec- 
todermico Primitivo, y el Condrosar- 
coma Mesenquimal. 

Debido a la diversidad de iumo- 
res blandos ricamente vasculariza- 

dos, es imprescindible el correcto 
diagnóstico de Hemangioperrcitoma. 
El tratamiento quircjrgico radical ha 

sido previamente expuesto y razo- 
nado. Es obligatorio el seguimiento 
periiidico de estos pacientes, para 
detectar de una forma precoz las pc- 
sibles recidivas locales o metástasis. 

NOTA: Se acompañan 32 citas bi- 
bliográficas que pueden solicitarse 
del primer autor. 
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