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Hemangiopericitoma
congénito

Sr. Editor:

El hemangiopericitoma es un tumor de partes blandas deri-

vado de los pericitos de Zimmerman, células con capacidad

contráctil dispuestas en espiral rodeando los vasos sanguíneos1.

Es un tumor maligno poco frecuente, más propio de adultos

entre 50-60 años. Puede aparecer en cualquier localización, pero

con más frecuencia en cabeza, cuello, pelvis, retroperitoneo y

extremidades inferiores2. En niños se diagnostican menos del

5-10% de todos los hemangiopericitomas3, presentándose bajo

dos formas clínicas: el hemangiopericitoma congénito, que afec-

ta a menores de un año, con mejor pronóstico, y el hemangio-

pericitoma tipo adulto, que afecta a mayores de un año, con ma-

yor capacidad de metástasis y recurrencias3.

Se aporta el caso de una recién nacida a término, con parto vagi-

nal, espontáneo, cefálico, con peso al nacimiento de 2.950 g, y test

de Apgar al minuto de 9 y a los 5 min de 10, que presenta una masa

de 4 × 5 cm en cara lateroexterna del muslo derecho, bien delimita-

da, blanda, no dolorosa, y sin signos inflamatorios. La ecografía

realizada en período neonatal mostró una tumoración de contornos

irregulares y ecoestructura sólida, diagnosticándose de hemangioma,

lipoma o hematoma.

La ecografía realizada a los 2 meses mostró una tumoración hi-

poecoica de 7 × 6 cm de partes blandas en cadera derecha con una

cápsula hiperecogénica bien definida, con abundante vasculariza-

ción, tanto en su interior como en la periferia. La resonancia mag-

nética (RM) mostró una masa de partes blandas con imágenes de va-

cío de señal indicativas de estructuras vasculares que desplazaba la

musculatura glútea sin infiltración (fig. 1).

Ante el progresivo crecimiento de la tumoración (fig. 2), la niña

fue intervenida quirúrgicamente. Se extirpó una masa esférica por

fuera de la fascia muscular, sin infiltrarla, con cápsula, aspecto quís-
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Figura 1. Resonancia magnética: gran masa en el tejido
celular subcutáneo, que desplaza sin infiltrar
la musculatura glútea. Se identifican imágenes
de vacío de señal propias de estructuras vascu-
lares.

Figura 2. Aspecto del
niño con la tumoración
a los 5 meses.
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tico, y consistencia blanda. La evolución postoperatoria fue favora-

ble y la paciente fue dada de alta a los 4 días de la intervención.

El estudio macroscópico reveló una tumoración nodular de

8,5 × 6 × 4 cm encapsulada, de aspecto multilobular con depósitos

hemorrágicos y de consistencia media y coloración carnosa con

áreas blanquecinas. El estudio microscópico muestra células fusifor-

mes dispuestas alrededor de vasos ramificados de paredes delgadas,

con una configuración en asta de ciervo, típica del hemangioperici-

toma (fig. 3).

Tras un seguimiento clínico y radiológico de 3 años, no hay evi-

dencia de recurrencia y la paciente se mantiene asintomática. Los

controles analíticos han sido normales, con niveles de alfafetopro-

teína de 5,09 ng/ml.

El hemangiopericitoma se presenta raramente en niños, ha-

ciéndolo bajo dos formas bien definidas4,5: el infantil o congéni-

to, que afecta a niños menores de un año y representa el 30% de

todos los hemangiopericitomas del niño, con un comportamien-

to clínico casi siempre benigno, aunque se han descrito metásta-

sis hasta en el 10-20% de los casos y recurrencias; y otra forma

de peor pronóstico, el hemangiopericitoma adulto, maligno, que

afecta a niños mayores de un año y que se diferencia en cuanto

a su celularidad, grado de fibrosis, áreas de necrosis, mayor agre-

sividad y actividad mitótica y mayor frecuencia de metástasis2.

Aunque la mayoría se presentan como masas asintomáticas,

puede dar problemas fundamentalmente por compresión de

estructuras vecinas, sobre todo cuando se localizan en la cavi-

dad oral, la cabeza o el abdomen, y pueden crecer o llegar a

sangrar tan rápidamente que pueden amenazar la vida3.

A pesar de los diferentes estudios realizados sobre el heman-

giopericitoma desde su descripción en 19426, su diagnóstico es

difícil por su rareza y por su aspecto y comportamiento similar a

otras tumoraciones más frecuentes en niños, como linfangioma,

lipomas o hemangiomas.

Los hallazgos radiológicos son inespecíficos. La ecografía, la

tomografía computarizada (TC) y la RM describen una masa de-

finida sólida, quística o mixta, con imágenes de vacío de señal

en su interior, propias de estructuras vasculares, pero no permi-

ten un diagnóstico preciso. Sirven para delimitar los límites de

las lesiones y evaluar su estructura interna, así como para el se-

guimiento postoperatorio.

El diagnóstico se basa fundamentalmente en su análisis histoló-

gico, con el hallazgo de células fusiformes alrededor de los vasos

con una distribución en “asta de ciervo” o “cuernos de alce”5,6.

El tratamiento del hemangiopericitoma crónico es la extirpa-

ción quirúrgica, aunque se han descrito regresiones espontá-

neas7, así como recidivas locales y a distancia después de un

prolongado largo intervalo libre de síntomas2.

La presencia de invasión regional o a distancia, la resección

incompleta y el gran tamaño de la tumoración son indicadores

de peor pronóstico2,8 y necesitan quimioterapia y/o radioterapia.
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Figura 3. Descripción microscópica: células fusiformes
dispuestas alrededor de vasos ramificados de
paredes delgadas, con una configuración en
asta de ciervo, típica del patrón vascular peri-
citomatoso.


