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RESUMEN

Presentamos un caso de Hemangiopericitoma de muslo. EI Hemangio-
pericitoma es un tumor raro, de tejidos blandos, generalmente es benigno,
y formado por pericitos. Es un tumor ricamente vasculanzado.

Las localizaciones mas frecuentes son las extremidades inferiores y la
cavidad abdominal. Turmor dificil de diagnosticar por criterios histologicos.
Debido a la alta incidencia de recidivas vy metdstasis, debe ser tratado
mediante reseccion quirdrgica amplia del tumor y de los bordes. Se revisa
la bibliograffa actual y se comentan las diferentes posibilidades diagndsti-
cas y terapéuficas.

SUMMARY

A case of Hemangiopericitoma at the thigh is report. The Hemangiope-
ricitoma is a rare tumour made with pericyties. This neoplasia is usually
benign and it is located intho the soft tissues. Tumour Is profusely irrigated.

The most common locations of the Hemangiopericitoma are the lower
limbs and the abdominal cavity. The Hemangiopericitoma is difficult to be
recognized by histological criteria. The high number of refapses and metas-
tasis involve to an extent surgical ablation of the tumour and its borders.
Present literature is reviewed and the different diagnostic and therapeutic
options are discused.

Introduccion

El Hemangiopericicitoma fue des-
crito por primera vez en 1942 (1) Esta
formado por pericitos (2, 3), los cua-
les son células multipotenciales y con
poder contractl. Son células seme-
jantes a las células del musculo liso.
Es un tumor de tejidos blandos.

Puede ser hallado en cualquier
parte del cuerpo, aunque es mas fre-
cuente en las extremidades inferio-
res, tronco y retroperitoneo.

Es un tumor raro, y aunque la ma-
yoria son benignos, existen casos
malignos, con alta incidencia de re-
cidivas y metastasis. Existen ciertos
criterios de malignidad, como son:
celularidad aumentada, actividad mi-
cotica prominente, y focos de necro-
sis y hemorragia. Aungue en mu-
chos casos es muy dificil diferenciar
benigno de maligno. En varias se-
ries publicadas se han establecido
criterios exactos para el diagnostico
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de Hemangiopericitomas, ya que ha-
bian multiples tumores diagnostica-
dos de Hemangiopericitomas y se
trataban de otras neoplasias mesen-
quimales ricamente vascularizadas.
En la actualidad existe una serie de
marcadores diferenciales para el He-
mangiopericitoma.

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

Caso clinico

Paciente de 65 anos de edad,
hembra, con antecedentes de inter-
vencion de cataratas, y afecta de un
Sindrome Varicoso de miembros in-
feriores, con variculas, y varicosis re-
ticulares. Relata que desde hace 1
afo, sin ninguna relacion traumatica
aparece una tumoracion no pulsatil
en cara interna de muslo izquierdo;
con un crecimiento progresivo.

A la exploracién se detecta una
masa tumoral blanda y lobulada, de
unos 8-10 cm de diametro, no ad-
herida a planos profundos y que se
halla en el trayecto de la vena safe-
na interna supracondilea. Se tracti-
ca Radiologia simple de muslo 1z
quierdo, informada como bultoma de
densidad aumentada, parecido al
hematoma en fase de calcificacion,
Seguidamente se practico una Tomo-
grafia Axial Computerizada (TAC)
con contraste, que se informo como
Masa Tumoral, de caracter hipervas-
cular en la cara interna del muslo
izquierdo (Fig. 1).
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Fig. 1 - TAC con contraste. Masa tumoral hipervascular en cara interna del muslo
izquierdo. No engloba la vena safena interna.
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Fig. 2 - Preparacion microscopica. Hemangiopericitoma.
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pueden alcanzar tamanos conside-
rables por encima de 12 cm de dia-
metro.

La mayoria de los tumores son be-
nignos pero algunos son malignos.
Habia grandes problemas para for-
mular criterios de confianza para dis-
tinguir los Hemangiopericitomas ma-
lignos de los benignos (6). Progresos
en la comprension y el diagndstico
de este tumor han sido lentos, y las
opiniones difieren con respecto a la
naturaleza y comportamiento (7).
Existe una publicaciéon importante
gue hace una descripcion clinicopa:-
tologica del Hemangiopericitoma ba-
sada en un numero grande de ca-
sos y discuten los hallazgos
morfologicos que distinguen el He-
mangiopericitoma de otras neopla-
slas mesenquimales ricamente vas-
cularizadas (7).

Hallaron que los rasgos caracte-
risticos de los Hemangiopericitomas
malignos eran: celularidad aumen-
tada, actividad micética prominente
y focos de necrosis y hemorragia.

Hallaron 13 articulos previos con
examen angiografico del total de 17
Hemangiopericitomas (8, 9, 10, 11,
12, 13, 14, 15 16, 17, 18, 19). Dos
de estos ocurrian en el torax (12, 19).
Los otros 15 tumores localizados en
las extremidades y todos fueron des-
critos como altamente vesculariza-
dos. La evidencia de circulacion ra-
pida con el hallazgo precoz de
opacificacion rapida de las venas fue
descrito en 3 casos (8, 15, 18). El
drenaje venoso amplio fue observa-
do en 2 casos (11, 19). En 1 caso
el contraste «agunado» fue descrito
(14) y en 1 caso estaba retardado
(15). Las angiografias no parecen ser
suficientemente tipicas para conce-
der una clara distincion de neopla-
sias ricamente vascularizadas, aun-
que pueden ayudar al clinico para
estrechar las posibilidades diagnos-
ticas.

La sintomatologia inicial suele ser
variada y su duracion varfia entre 2
meses a 6 anos. La practica de una

angiografla puede ayudarnos al
diagnéstico, y se caracterizan por es-
tar bien circunscritos, su tamano es
de 5 a 15 cm, y generalmente son
redondeados u ovalados, frecuente-
mente presentan una superficie lo-
bulada.

Los 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 ByC.

El término pericito fue acunado
por Zimmerman en 1923, aunque
previamente Rouget en 1874 (23)
habia descrito los pericitos al estu-
diar la histologla de los ojos de gato,
y para estas células las llamoé célu-
las de Ruget.

Los Hemangiopericitomas estan
compuestos por capilares sangui-
neos con una o mas capas de célu-
las redondeadas dispuestas cerca
de ellos.

Los pericitos debian ser conside-
rados células multipotenciales mas
que células musculares lisas. Hoy,
los Hemangipericitos son semejan-
tes a las células de Schwann y ce-
lulas histiociticas fibrosas, son célu-
las multipotenciales y pueden ser
precursoras de otras células como
celulas musculares lisas, celulas en-
doteliales, rabdomioblastos vy fibro-
blastos (4, 20).

La angiografia no muestra suficien-
tes rasgos para conceder una clara
distincion entre neoplasias muy vas-
cularizadas, aunque puede ayudar
al clinico para estrechar las posibili-
dades diagndsticas (7).

Diferentes amplios estudios (7, 20,
24) han ayudado a esclarecer los di-
ferentes tipos morfolégicos y de com-
portamiento, aunque fue Battifora
(7)., que efectud una clasificacion en
tres modelos basicos, denominados
Tipo A, B,y C. En el Tipo A existe un
patrén vascular prominente, y en el
Tipo C, el patrdn vascular es poco
prominente y con células en forma de
huso es mas relevante.

El problema del diagnostico de los
Hemagiopericitomas ha llevado a la
realizacion de multiples estudios con
diferentes marcadores para confir-
mar el diagndstico. De los 42 tumo-
res registrados como Hemangiope-
rictoma en el Registro Sueco de
Tumores entre 1958-1968, solamen-
te 6 tumores pudieron ser acepta-
dos como Hemangiopericitomas (7).
Los tumores primariamente diagnos-
ticados como Hemangiopericitomas
eran Sarcomas sinoviales, Fibroxan-
tomas malignos y neoplasias esque-
leticas (20) indistinguibles del Sarco-
ma de Edwing (25).

Todos los Hemangiopericitomas
deben ser considerados potencial-
mente malignos, analogo al tumor
carcinoide o tumores de células gra-
nulomatosas, y el prondstico de cada
tumor debe ser basado en el tama-
o, localizacion y grado histoldgico,
y edad del paciente, Hollmann vy
col. en 1971 (26) revisaron 276 He-
mangiopericitomas, que incluian 65
tumores en ninos, y exponian que
la frecuencia de malignidad en ni-
nos (50%) era mayor que en los
adultos. El sexo también es un fac-
tor pronostico ya que la moralidad
de las pacientes hembra fue del
25%, mientras que en |los varones
fue del 66%.

Todos lo autores coinciden que el
tratamiento primario del Hemangio-
pericitorna debe ser la reseccion qui-
rdrgica con unos margenes limpios,
Ha sido observado en ciertos gru-
pos que la extirpacion a modo de
enucleacion, favorece la recidiva lo-
cal. Algunos autores indican la com-
binacion de exéresis con radiotera-
pia de campo amplio (27) y dosis
alta. Otros informan de respuestas
temporales a la quimioterapia a base
de Actinomicina D y Vincristina (28),
aunque la respuesta no es manteni-
da. La mayoria de formas malignas
recidivadas ocurren en localizaciones
donde la extirpacidn completa no
pudo ser completada,

Las dos localizaciones mas fre-
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cuentes son las extremidades infe-
riores y la cavidad abdominal (20).
Otras localizaciones posibles son:
pulmén (29), meninges (30), utero
(31), zona pélvica (32) y otros.

Los Hemangiopericitomas en ni-
fos presentan una frecuencia de
malignidad del 50% mayor que en
los adultos (26). La frecuencia de
metastasis es del 50%.

La mayoria de Sarcomas de teji-
dos blandos ricamente vasculariza-

dos que son clasificados erronea-
mente como Hemagiopericitomas,
no se adhieren a los criterios diag-
nosticos actuales. Entre los tumores
que pueden parecer Hemangiope-
ricitomas, estan los Sarcomas Teno-
sinoviales, Histiocitomas Fibrosos,
Leiomioblastomas, Tumor Neuroec-
todérmico Primitivo, y el Condrosar-
coma Mesenquimal.

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

dos, es imprescindible el correcto
diagnéstico de Hemangiopericitoma.
El tratamiento quirdrgico radical ha
sido previamente expuesto y razo-
nado. Es obligatorio el seguimiento
periddico de estos pacientes, para
detectar de una forma precoz las po-
sibles recidivas locales o metastasis.

NOTA: Se acompanan 32 citas bi-
bliograficas que pueden solicitarse
del primer autor.
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