NOTA CLINICA

Hemangiopericitoma maligno de antebrazo
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MALIGNHEMANGIOPERICYTOMA OFTHE FOREARM

Summary. Introduction. Hemangiopericytomas are infrequentvasculartumours, withanun-
predictable biological behaviour and capacity formetastasis, whose usual presentationin the
extremities is in the form of a mass of newly-formed vessels that comprise or infiltrate the
vascular structures. Casereport.A 23-year-old patient, withno relevant history, who presented
alocalizedmass inthe anterior side of the right forearmthat had been progressively growing
forsixmonths. Image diagnosiswasperformedusing echo-Doppler, whichshowed anencap-
sulatedmasswithlow resistance venous and arterialvessels; computerizedtomography (CAT)
scanning revealed an encapsulatedmasswithvascular structures; andangiographydisplayed
ahypervascularizedmasswithabundant arteriovenous connections andnewly-formedves-
sels. The findings of a general study with a bone scan, thoracic CAT scan and abdominal
echographywere allnormal. Surgical treatment was carried out with a curative intent and
consisted ofacomplete resection of the tumorous mass with 2 cmmargins and skeletonization
of thevascular andnerve structures of the trunk, withnoneedforassociatedprocedures. Later,
thepatient receivedlocal radiotherapy treatment up to atotal dose of 66 Gy. Anatomopatho-
logical studies revealed a cellular atypia and a high rate of mitosis. Inmunohistochemical and
silver-impregnation histochemistry techniques enabledthe pericytic nature of this tumourto
be confirmed. At 4 years the patient is asymptomatic and free of signs of local or general
relapse. [ANGIOLOGfA 2003;55:346-51]
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Introduccion otros tumores de partes blandas, como el

tumor fibroso solitario o el sarcoma sino-

Los hemangiopericitomas sontumores vas-  vial. Su localizacién més habitual son las

culares muy poco frecuentes que se origi-
nan a partir de los pericitos de los capilares
en cualquier localizacién corporal, con un
alto indice de confusion diagndstica con

extremidades, la pelvis, la cabeza y el cue-
llo, y se caracterizan por presentar un com-
portamiento biolégicamente agresivo aes-
cala local, con posibilidad de producir
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Figura 1. Masa de localizacion antebraquial.

Figura 2. Estudio arteriogréafico: a) Fase arterial; b) Fase venosa.

metdstasis a distancia, principalmente en
los pulmones, el higado y el tejido dseo. Su
tratamiento habitual es la reseccién qui-
rurgica seguida de radioterapia.

Caso clinico

Varén de 23 afios, sin antecedentes gene-
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rales de interés, que consulta por presen-
tar una masa en la cara anterior del ante-
brazo derecho en su tercio superior, con
crecimiento progresivo en los tltimos seis
meses y sin ninguna otra sintomatologia
(Fig. 1). La exploracién general fue nor-
mal. La exploracién vascular también fue
normal, excepto por un soplo continuo en
la masa. Los resultados de las pruebas de
imagen fueron:

a) Ecografia Doppler: imagen de masaen-
capsulada llena de vasos con flujos ve-
nosos y arteriales de baja resistencia pre-
via alabifurcacién de la arteria humeral.

b) Tomografia computarizada (TAC) del
antebrazo: tumoracién encapsulada
que engloba estructuras vasculares.

¢) Arteriografia: masa hipervascularizada
en el antebrazo derecho, con multiples
conexiones arteriovenosas y distribucién
propia de vasos neoformados (Fig. 2)

Con el diagnéstico de sospecha de heman-
giopericitoma, se realiz6 un estudio gene-
ral de extensidn, con una gammagrafia
Osea/barrido, ecografia abdominal y TAC
tordcica normales. Los estudios preopera-
torios generales también fueron normales.

Al paciente se le intervino bajo aneste-
sia locorregional por un bloqueo del plexo
axilar e isquemia con venda de Esmarch,
con un hallazgo de una masa parcialmente
encapsulada que se localiz6 en la trifurca-
cién humeral, que englobaba sin infiltra-
cion directa aparente a la arteria humeral y
sus ramas, asi como al nervio mediano, y
que siinfiltraba claramente los planos mus-
culares del supinador largo. El tratamiento
quirdrgico consisti6 en la reseccién com-
pleta de la masa tumoral, con la esqueleti-
zacién de las estructuras vasculares tron-
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culares y nerviosas, con la ligadura tnica-
mente de la vena basilica (Fig. 3). Se rese-
6 todo el misculo infiltrado con un mar-
gen de 2 cm. La duracidn de la cirugia fue
de tres horas y media y las pérdidas hema-
ticas no fueron significativas.

La evolucién posoperatoria cursé sin
incidencias. El paciente tinicamente pre-

sentd un ligero edema de antebrazo, sin

alteraciones motoras ni sensitivas. Unmes

mas tarde se inici6 una radioterapia local
con campo de 18 x 8 con cobalto 60, dis-
tancia fuente-piel de 80 y fraccionamien-
to de 2 Gy/dia', cinco dfas por semana,
hasta alcanzar 50 Gy, y posteriormente
sobreimpresién con campo de 16,5 X 6,5
hasta alcanzar una dosis total de 66 Gy.
Después de cuatro afos, el paciente se
encuentra asintomdtico y sin signos de

recidiva local ni general.

La anatomia patolégica mostr6 célu- |©
las de morfologia preferentemente fusi-
forme con areas de patrén estoriforme y
neurinomatoso, y otras mds laxas y re-
dondeadas, con limites mal definidos y
evidente atipia celular y polimorfismo.
Los estudios inmunohistoquimicos de-
mostraron positividad para vimentina en
la celularidad proliferante, CD-34 en el
endotelio de los vasos y actina muscu-
lar especifica, asi como negatividad para
S-100 y CD-68. Estos hallazgos, junto
con el acusado patrén reticulinico en las
técnicas argénticas, indicaron el cardcter
pericitico de la tumoracidn, y se confirmé
su malignidad histolégica con un indice
mitético de 8-10 mitosis por campo.

"El gray (Gy) y el miligray (mGy) son unidades de
medidade lacantidad de energiacedidaporlaradia-  Figura 3. Procedimiento quirargico: a) M asa; b) Esqueletizacion de estruc-
cién en cada kilogramo de materia irradiada. turas vasculares; c) Pieza de reseccion.
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Discusion

Los hemangiopericitomas son tumores ra-
ros y con un comportamiento impredeci-
ble. Fueron grandes desconocidos desde
su primera descripcion en 1942 [1] hasta
la década de 1980, cuando las técnicas de
microscopia electrénica y los marcado-
res tumorales inmunohistoquimicos hi-
cieron posible su diferenciacién de otros
tumores mesenquimales, principalmente
los sarcomas sinoviales y los tumores fi-
brosos solitarios. Llamala atencién la gran
discrepancia de resultados entre las series
que se publicaron inicialmente [2] y las
revisiones actuales, de diagndstico mas
preciso, lo que sin duda apoya la falta de
criterios patoldgicos diagndsticos espe-
cificos, y ha llevado incluso a plantear si
estos tumores existian realmente como
estirpe individual [3].

Hasta el afio 1993, Kasdan encontré
s6lo 83 casos publicados con un diag-
néstico exacto en la literatura inglesa, de
los que tnicamente 14 se habfan docu-
mentado como malignos [4], y revisio-
nes recientes de centros de referencia
mundiales en patologia tumoral, como
el Memorial Sloan-Kettering Cancer
Center de Nueva York o el MD Ander-
son Cancer Center de Houston, refieren
casuisticas, en periodos de 20 afios, de
25y 36 casos de cualquier localizacién
que atienden a los criterios actuales de
diagnéstico de hemangiopericitoma con-
vencional [5,6].

Estos tumores suelen presentarse en
pacientes adultos, con una media de edad
de 45 afios, y son habitualmente asinto-
maticos hasta que su tamafio afecta a es-
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tructuras adyacentes o hasta que se pro-
ducen manifestaciones clinicas secunda-
rias a la infiltracién de otros 6rganos o
tejidos, lo que condiciona que el diag-
néstico se efectie en la mayoria de los
casos en fases avanzadas del tumor. Su
potencial maligno, con posibilidad de
producir metéstasis a distancia por via
sanguinea (hasta el 12% presente en el
momento del diagndstico inicial) [5],
principalmente a huesos, higado y pul-
mones, se explica por su estrecha rela-
cién con los capilares. En ocasiones, estas
metdstasis pueden manifestarse afios des-
pués de la reseccién del tumor primario,
por lo que se recomienda un seguimien-
to de al menos 10 afios incluso en los
casos inicialmente benignos [4-6]. Esta
capacidad de comportamiento maligno
es uno de los puntos diferenciales entre
el hemangiopericitoma convencional y
la variante de hemangiopericitoma lipo-
matoso [7,8].

El tratamiento recomendado por la
mayoria de los autores es el quirdrgico,
con reseccién lo mds amplia posible se-
gun criterios oncoldgicos, seguida de ra-
dioterapia local, con una supervivencia
global a cinco afios entre el 71 y el 86%
[5,6],y de hasta el 100% para el grupo
con reseccién completa del tumor [6].
En algunos casos se obtuvieron buenos
resultados con quimioterapia, especial-
mente en los nifios [9]. Algunos autores
recomiendan la embolizacién preopera-
toria para disminuir la masa tumoral y
minimizar las pérdidas sanguineas du-
rante la cirugia [10].

La supervivencia libre de recurrencias
tras la cirugia radical es significativamen-
te superior en los tumores que afectan a las
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extremidades frente a los denominados
centrales, que afectan a la pelvis, la cabeza
o el cuello [6]. Cabe indicar que en situa-
ciones donde las resecciones completas
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Resumen. Introduccion. Los hemangioperici-
tomas son tumores vasculares muy poco fre-
cuentes, con un comportamiento biologico
impredecibleycapacidadmetastdsica, cuya
presentacionhabitual enlas extremidades es
enformademasadevasosneoformados que
englobaoinfiltralas estructuras vasculares.
Caso clinico.Pacientede23 aiios, sinantece-
dentes, que presentaunamasalocalizadaenla
caraanteriordel antebrazo derecho con seis
mesesde crecimiento progresivo. Eldiagnosti-
co deimagen se realizo mediante ecografia
Doppler, que mostré unamasa encapsulada
convasosvenososyarterialesdebajaresisten-
cia, tomografia computarizada(TAC), que re-
velounamasaencapsuladaconestructurasvas-
culares, yangiografia, que mostro unamasa
hipervascularizada con abundantes conexio-
nes arteriovenosasy vasos neoformados. Se
realizounestudiode extension general con ga-
mmagrafiacsea, TACtordcicayecografiaab-
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Resumo. Introducdo. Os hemangiopericito-
mas sdotumoresvasculares muitopoucofre-
quentes, comum comportamento biologico
imprevisivel e capacidade metastdsica, cuja
apresentagdo habitualnas extremidades é sob
aformade massadevasosneo-formados que
englobaouinfiltra as estruturas vasculares.
Caso clinico.Doentede 23 anos, semantece-
dentes, que apresentaumamassalocalizada
naface anteriordo antebraco direito com
seis meses de crescimento progressivo. O
diagnosticodeimagemrealizou-se mediante
eco-Doppler, que revelou, massa encapsula-
da comvasos venosos e arteriais de baixa
resisténcia,; tomografiacomputorizada(TAC),
commassaencapsulada comestruturasvas-
culares e angiografia comumamassa hiper-
vascularizada com abundantes conexdes
arteriovenosas e vasos neo-formados, o es-
tudo da extensdo geral por gamagrafia os-
sea, aTACtordcicae ecografia abdominal



dominalnormales. El tratamiento quiriirgico
sepractico conintencion curativa, y consistio
enlareseccioncompletadelamasatumoral,
conmdrgenesde2cmyesqueletizaciondelas
estructurasvascularestroncularesynerviosas,
sinnecesidad de procedimientos asociados.
Posteriormente, elpacienterecibio tratamien-
toradioterdpicolocal hastaunadosistotal de
66 Gy. El estudio anatomopatologico demos-
trounaatipiacelularyunindice mitético ele-
vado, ylas técnicas de inmunohistoquimia e
histoquimica argénticapermitieron demostrar
elcardcterpericiticode estatumoracion. Alos
4 arios, elpaciente se encuentraasintomdticoy
sinsignosderecidivalocalni general. [AN-
GIOLOGIA2003; 55:346-51]

Palabras clave. Hemangiopericitomamalig-
no. Inmunohistoquimica. Radioterapia. Tumo-
resvasculares.

ANGIOLOGIA 2003;55 (4):346-351

HEMANGIOPERICITOMA MALIGNO

normais. Otratamento ciriirgicorealizou-se
comintengdo curativa, fez-se dissecgdo com-
pletadamassatumoral commargensde 2 cm
eesqueletizacdo das estruturasvasculares
tronculares enervosas, semnecessidade de
procedimentos associados. Posteriormente o
doente recebeu tratamento radioterdpico
local até uma dose total de 66 Gy. O estudo
anatomopatolégico demonstrouumaatipia
celulareumindice mitdtico elevado, eastéc-
nicasde imunohistoquimia e histoquimiaar-
géntica permitiram demonstrar o cardcter
pericitico deste tumor. Aos 4 anos o doente
encontra-se assintomdtico e semsinais de re-
cidiva localnem geral. [ANGIOLOGIA 2003;
55:346-51]

Palavras chave. Hemangiopericitomamalig-
no. Imunohistoquimia. Radioterapia. Tumores
vasculares.
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