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Resumen Los hemangiomas intracraneales son lesiones vasculares principalmente localizadas
en la fosa posterior, son poco frecuente y se presenta sobretodo en mujeres. Presentamos el
caso de un hombre de 37 afnos de edad, quien presenta cefalea y vértigo. La tomografia axial
computarizada (TAC) y la resonancia magnética (RM) mostraron un tumor 6seo que sugeria
hemangiopericitoma vs. meningioma angiomatoso invasor. La lesion fue resecada en bloque
mediante craniectomia. En el examen histopatoldgico se observo hueso con aumento de
espacios vasculares proliferados entre las trabéculas 6seas, vasos sanguineos de tamafos
variables sin llegar a mostrar atipias y/o pleomorfismo celular, por lo que se diagnosticé como
hemangioma cavernoso intradseo. Se recomienda embolizacion previa para evitar sangrados y
evitar complicaciones del paciente. Se realizé seguimiento un mes posterior a la cirugia sin
encontrar complicaciones, y se recomienda reconstruccion 6sea para un mejor resultado
cosmético del paciente. Este tipo de lesiones a pesar de ser benignas pueden ser mortales,
debido al sangrado que pueden producir durante el proceso quirlrgico. Se debe conocer bien
esta entidad, ya que se podria confundir con una neoplasia maligna que esta destruyendo al
hueso.

* Autor para correspondencia: Departamento de Neuropatologia, Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia Manuel Velasco Suarez.
Av. Insurgentes Sur N° 3877, Colonia La Joya, Delegacion Tlalpan, México D.F., México. Teléfono: 5606 3822, ext. 2011. Correo electronico:
mltenasuck@gmail.com (Martha Lilia Tena-Suck).
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Primary cavernous haemangioma of fontal bone. Case report

Abstracts Intracranial hemangiomas (HBs) are hypervascular neoplasms mainly located in the
posterior fossa. They are rare lesions. We report the case of a 37 year old, which has headaches
and dizziness. CT and MRI showed a bone tumor that suggested Hemangiopericytoma vs invasive
angiomatous meningioma. The lesion was resected en bloc by craniectomy. Histopathological
examination revealed dilated and proliferated vascular space between the bone trabeculae,
without cellular atypia or pleomorphism, consistent with an intraosseous cavernous haemangio-
ma. Previous embolization is recommended to prevent bleeding and prevent patient complica-
tions. Were followed a month after surgery found no complications, and bone reconstruction is
recommended for a better cosmetic result of patient. Such injuries despite being benign can be
fatal due to bleeding that can occur during the surgical procedure. They should be familiar with
this entity because it could be confused with a malignancy that is destroying the bone.
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Introduccion

Los hemangiomas dseos (HO) son poco frecuentes y ocurren
sobre todo en mujeres. Es mas frecuente entre la segunda y
cuarta década de la vida, y aunque existen casos congénitos
que pueden presentarse en nifos’, solo el 9% de los casos se
observan durante la primera década de la vida?. Por lo gene-
ral, suele ser un hallazgo casual®. Clinicamente pueden ser
asintomaticos y/o cursar con cefalea, diplopia, vértigo, do-
lor ocular, proptosis y muerte subita por hemorragia y/o he-
matoma subdural?. Se localizan preferentemente en el
cuerpo de las vértebras, principalmente en las toracicas y
en el craneo*. Es menos frecuente en los huesos de los
miembros inferiores. Estos tumores pueden localizarse en la
superficie del periostio, dentro de la corteza, o dentro del
canal medular. Ocurren con una frecuencia del 0.7% dentro
de los tumores 6seos y de éstos, solo el 0.2% involucran los
huesos del craneo, siendo el hueso parietal y frontal los si-
tios preferentes®. En los huesos largos o tubulares cortos se
caracteriza por estriaciones burdas o por areas liticas multi-
focales. La cortical esta frecuentemente insuflada y adelga-
zada, pero no rota. Los hemangiomas periosticos y corticales
se dan frecuentemente en la parte anterior de la diafisis ti-
bial. Estas lesiones se presentan como erosiones corticales
liticas, ocasionalmente acompafnadas de reaccion periosti-
ca®. En la calota se presenta como una lesion litica que mues-
tra un aspecto en “panal o roseton de catedral”, consistente
en una zona redondeada con contornos bien definidos y tra-
béculas 6seas, que forman un reticulo denso que irradia del
centro a la periferia®. La imagen radiografica tipica de un
hemangioma muestra las estriaciones verticales y en la tomo-
grafia axial computarizada (TAC) se observa una trabecula-
cion vertical con tejido blando interpuesto o atenuacion
grasa®. En el cuerpo vertebral, se presenta como estriaciones
verticales o focos liticos multilobulados que, clasicamente se
denominan como “estriacion en rejas de carcel” o en “te-
la de pana” o “en panal de abeja”, respectivamente®.

El hemangioma cavernoso es una lesion benigna com
puesta de vasos sanguineos neoformados, de caracteristi-
cas histologicas normales. La clasificacion propuesta por

Mulliken y Glowacki considera a estas lesiones mas como
hamartomas, que como verdaderas neoplasias®. Esta clasifi-
cacion toma en cuenta la histologia, la historia natural de la
enfermedad y los hallazgos radioldgicos. Asi se separan cla-
ramente los hemangiomas de la infancia, con su estadio
proliferativo precoz y su involucion tardia, de las malforma-
ciones vasculares que se caracterizan en arteriales, veno-
sas, capilares y linfaticas o combinadas. En funcion de su
sitio de origen los hemangiomas, en general, se clasifican
en intradseo, intracortical, periosteal, intraarticular (sino-
vial), intramuscular, subcutaneo, o cutaneo. Histoldgica-
mente, depende del tamafo y forma de los vasos se sub-
clasifican en: capilar, cavernoso, venoso y arteriovenoso®.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 37 afios de edad, originario y residen-
te del Distrito Federal, casado, catolico, escolaridad hasta
primaria, empleado, diestro, madre con diabetes mellitus e
hipertension arterial. Tabaquismo a razén de 5 a 10 cigarros
al dia, suspendido hace 4 meses, alcoholismo y otras toxico-
manias negadas. Es alérgico a la fenitoina. Inici6 padeci-
miento actual en septiembre de 2013 con vértigo seguido de
pérdida del estado de alerta, desconoce duracion; acudio
con médico particular quien inicia sintomaticos y multivita-
minicos, sin mejoria alguna; acudi6 al INNN por cefalea oc-
cipital pulsatil con una intensidad de 7/10 que se acompana
de sonofobia, que no se modifica con maniobras de Valsalva,
con mejoria parcial con antiinflamatorios no esteroideos
(AINES). A la exploracion fisica se encontraba en buen esta-
do general, con buena coloracion mucotegumentaria y
adecuado estado de hidratacion, cardiopulmonar sin com-
promiso. A la exploracion neuroldgica estaba consciente, tran-
quilo, cooperador, orientado, con lenguaje congruente y
fluencia normal; nomina, repite, comprende adecuadamen-
te y sin afeccion a los pares craneales. Fuerza 5/5 HCD, ge-
neralizada REM MTs ++/+++ MPs ++/+++. Con respuesta
plantar flexora bilateral. Sensibilidad respetada en todas
sus modalidades.
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La placa de craneo mostro una imagen litica del frontal
derecho, bien limitada, con zonas radiopacas trabeculadas
en su interior y erosion de la tabla interna (fig. 1A). La to-
mografia computada (TC) con contraste y ventana dsea, en
donde se observa lesion dependiente de la tabla interna del
frontal derecho, litica, expansiva que adelgaza la cortical
(figs. 1B y 1C). Con densidad heterogénea por la presencia
de trabéculas 6seas. Desplaza al parénquima cerebral adya-
cente y condiciona edema. Con el contraste presenta refor-
zamiento de las trabéculas, asi como de algunos de los
espacios hipodensos serpentiformes; el diagndstico fue de
tumor vascularizado hemangiopericitoma vs. meningioma
angiomatoso invasor. La resonancia magnética (RM) en se-
cuencias T1 simple, T1 con gadolinio, T2 y angioresonancia
(angioRM) en donde se observa la misma lesion de la TC, que
se comporta isointensa a la sustancia gris en T1 e hiperin-
tensa en el T2 con intensidad heterogénea a expensas de
imagenes serpentiformes con ausencia de sefal, algunas
de las cuales se ven hiperintensas en el T1 debido a flujo
lento (figs. 1D y 1E). Con el contraste existe reforzamiento
intenso pero heterogéneo debido a los vasos. En la angioRM
hay aumento en la vascularidad de la lesion (fig. 1F).

Se sometio a cirugia con exéresis del hueso frontotempo-
ral izquierdo. Macroscopicamente el hueso no mostraba le-
siones por la concavidad (fig. 2A), por la convexidad se
identifico lesion extensa hemorragica que midié 11 x 8 x 1
cm, mostraba una lesion violacea-café exofitica que media
7 x 6 x 2 cm (fig. 2B), a expensas de las trabéculas 6seas de
consistencia firme, al corte era friable, hemorragica (fig.
2C), de aspecto trabeculado, compacto (figs. 2D y 2E). Se
recibe también meninges, las cuales midieron 6 x 3.5 x 2
cm, eran violaceas con una superficie granular. Se observan
con areas abombadas que al corte corresponden a vasos
sanguineos.

Histologicamente, se identifica tejido 6seo que muestra
numerosos vasos sanguineos de tamaiio variables, con pre-
dominio de vasos dilatados congestivos pletoricos (fig. 3A).
Algunos vasos mostraban células endoteliales sin alteracio-
nes histologicas (figs. 3B y 3C). Se observa discreta fibrosis
entre los vasos y las trabéculas 6seas (fig. 3D). El resto de
las trabéculas muestran médula 6sea de caracteristicas nor-
males. Las meninges mostraban edema y numerosos vasos
sanguineos venosos, algunos de ellos presentaban hialiniza-
cion variable de la pared vascular. Se diagnosticé como he-
mangioma cavernoso y meninges con angiomatosis difusa.

Discusién

Los hemangiomas intradseos son tumores benignos de origen
vascular. Estan formados por numerosos vasos sanguineos de
caracteristicas normales, pueden ser venas, arterias o la
combinacion arteriovenosa®. La primera descripcion de un
hemangioma en los huesos del craneo fue descrita en 1845
por Toynbee. Este tipo de lesiones tienen predileccion por el
género femenino (3:1), y se diagnostican mas frecuente-
mente dentro de la cuarta y quinta década de la vida?“. La
presentacion multifocal es una condicion poco comln, ya
que en la mayoria de los casos debutan como lesiones Uni-
cas. Los hemangiomas intradseos en la calota surgen de los
vasos en el espacio diploico que suministra a las ramas de la
arteria carétida externa, y se ramifica en la boveda craneal.

Figura1 A) Imagen radiografica lateral de craneo que muestra
figura litica del frontal derecho, bien limitada, con zonas radio-
pacas trabeculadas en su interior y erosion de la tabla interna.
B) En la tomografia computada (TC) con contraste y ventana
Osea se observa lesion dependiente de la tabla interna del fron-
tal derecho, litica, expansiva que adelgaza la cortical. Tiene
densidad heterogénea por la presencia de trabéculas oseas.
Desplaza al parénquima cerebral adyacente y condiciona ede-
ma. Con el contraste presenta reforzamiento de las trabéculas,
asi como de alguno de los espacios hipodensos serpentiformes.
C) Resonancia magnética en secuencias T1 simple, T1 con gado-
linio, T2 y angioRM, en donde se observa la misma lesion de la
TC que se comporta isointensa a la sustancia gris en T1 e hiper-
intensa en el T2 con intensidad heterogénea a expensas de ima-
genes serpentiformes con ausencia de sefal, algunas de las cua-
les se ven hiperintensas en el T1 debido a flujo lento. D), E) Se
observa con el contraste reforzamiento intenso pero heterogé-
neo debido a los vasos sanguineos. F) La angioRM muestra un
aumento en la vascularidad de la lesion.

Las arterias temporal media y superficial son las principa-
les fuentes de suministro de sangre®8. Aunque el trauma no
es un factor predisponente. Se han reportado casos asociados
al sindrome de Sturge-Weber que se caracteriza por un nevus
facial en vino de Oporto, angiomatosis leptomeningeas y
glaucoma’. Macroscopicamente son lesiones violaceas de ta-
manos variables que llegan a ser infiltrantes. El diagnostico es
radioldgico y se confirma con el estudio histologico'>0"2, El
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Figura 2 Aspecto macroscopico del tumor. A) Segmento de la calota por la cara externa que muestra una superficie opaca despu-
lida con hemorragia antigua y deposito de hemosiderina, B) aspecto de la calota por la caca interna, observamos una lesion mal
delimitada rojiza que levanta discretamente al periostio de aspecto hemorragico con areas fibrosas. C) Corte sagital del espécimen
que muestra una lesion neoplasica que levanta y destruye al hueso. D), E) Se observan cortes coronales del hueso donde se evidencia
una neoplasia mal delimitada de aspecto hemorragico que destruye al hueso.

hemangioma se puede presentar como una lesion litica
pura. El diagnostico diferencial se hace tanto radiolégico
como histoldgico. Radioldgicamente se debe considerar al
quiste 6seo aneurismatico, displasia fibrosa, enfermedad de
Paget, mieloma y metastasis, granuloma de células de Lan-
gerhans'®'2, etc. Cuando se presenta en nifnos se llega a
confundir con hematoma o caput succedaneum que ocurre
por trauma'. Por TC se observa una densidad notablemente
aumentada y en las imagenes de RM se observa como ausen-
cia de senal en las secuencias de T1y T2, que corresponden
a los componentes vasculares' . Las areas de engrosamien-
to trabecular muestran una sefal baja de intensidad inde-
pendiente de las secuencias usadas®. El hemangioma es de
color rojo vivo o rojo azulado, su aspecto es blando y san-
guinolento. La hemorragia que se produce en el acto quirdr-
gico es importante y dificil de contener’. La hemorragia y
trombosis también pueden causar aumento en la intensidad
de sefal en las imagenes de T1. La gammagrafia muestra un
aumento moderado de captacién' ™. Las imagenes de la
PET llegan a ser normales, particularmente si las lesiones
son menores de 3 cm de diametro. También hay una discre-
pancia entre el PET y la RM™>™. No hay correlacion entre la
intensidad de sefal de la RM y los patrones de captacion en
la imagen dsea. Sin embargo, se recomienda la angiografia
para un mejor diagndstico’-,

Histoldgicamente se observan canales formados por endo-
telio y membrana basal, similar a la de los capilares norma-
les'>. Los capilares pueden estar mas o menos dilatados,
pudiendo llegar a formar racimos cavernosos, o espacios la-
berinticos comunicados entre si y separados por tabiques
colagenos. Las luces vasculares por lo general estan llenas
de sangre'. Las células endoteliales son pequeiias, delga-
das y uniformes y/o pueden estar ausentes o hasta pueden
llegar a presentar cambios epiteliodes'>. Las células pue-
den tener formas redondeadas semejantes al del heman-
gioendotelioma'. Histologicamente pueden ser de 2 tipos:
el tipo capilar esta compuesto de pequefos vasos formados
por una capa simple de endotelio rodeado sélo por una
membrana basal’>"., El diagndstico diferencial con el
hemangioendotelioma, el angiosarcoma y el hemangioblas-
toma, es dificil ya que son lesiones vasculares y tienen apa-
riencia aplanada de las células endoteliales y aspecto
de normalidad. En el tipo cavernoso, los vasos son mas
grandes, pletoricos, congestivos y las células endoteliales pue-
den estar ausentes y/o presentar células transicionales que

son similares a las del hemangioendotelioma'>'3. Hay auto-
res que lo consideran mas como hamartoma que como una
verdadera neoplasia y otros, lo consideran como verdadera
malformacion arteriovenosa®. Por inmunohistoquimica son
positivas para el CD31, CD34 y la pared de los vasos expresa
para la actina de muUsculo liso™ ¢,

El tratamiento es quirtrgico™®. Las exéresis amplias es lo
recomendable sin embargo, la exéresis intralesional puede
dar lugar a recidivas'®. En algunos casos, se indica la embo-
lizacion vascular, en unos casos como una medida definitiva
de tratamiento y en otros como una forma de reducir la
pérdida de sangre durante la cirugia. Algunos autores sugie-
ren inyeccion de etanol en el hemangioma vertebral'”-'8. Dos
pacientes que recibieron este tratamiento experimentaron
una mejoria, que se mantuvo durante mas de 3 afos. Ellos
apuntaron en una serie mas grande, que 2 de 7 pacientes
sufrieron una fractura por aplastamiento como complica-
cion del tratamiento®. Sin embargo, llegan a presentar ul-
ceracion, fractura y necrosis del hueso'®. Se recomienda la
embolizacion previa para evitarse problemas de sangrados
tanto en el procedimiento quirtrgico como en el postopera-
torio'™. La radioterapia es un tratamiento complementario
con buenos resultados™.

Conclusion

El hemangioma del craneo es muy poco frecuente, son le-
siones que presentan un mayor riesgo de sangrado y
no siempre presentan los rasgos caracteristicos, por lo que
quirtrgicamente debe ser cuidadosamente extraido. La
imagen radioldgica es el estudio de imagen mas util para el
diagnostico, ya que sugiere neoplasia maligna con destruc-
cion osea.
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Figura 3 Hallazgos histologicos de la lesion. A) Se observa
hueso con abundantes espacios dilatados congestivos. Las espi-
culas 6seas no muestran alteraciones. B) En otras areas se ob-
servan vasos capilares con discreto revestimiento por células
endoteliales (hematoxilina & eosina, 200X). C) A un mayor acer-
camiento podemos observar como los vasos dilatados estan se-
parados por septos de tejido fibroconectivo; y en D) se llegan a
observan macrofagos entre los septos fibrosos (hematoxilina &
eosina, 400X).
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