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Hemangioblastoma

Neoplasia vascular benigna intraaxial, clasificada como otra neoplasia relacionadas con las meninges
en clasificacion de los tumores OMS 2007.

Tipos

Hemangioblastoma intracraneal

Hemangioblastoma intramedular
Epidemiologia

La localizacion mas frecuente, en el adulto, es en el cerebelo con un 85%, médula espinal 3%, bulbo
2% y cerebro 1,5%.

Fisiopatologia
La histogénesis no es bien conocida aunque se produce una intensa angiogénesis del estroma que

expresan la proteina:Scl, brachyury, Csf-1R, Gata-1, FIk-1, y Tie-2 (Glasker, Li et al. 2006)

La formacién de el quiste intratumoral no queda bien aclarado, aunque se ha identificado la presencia
de el factor de crecimiento de endotelio vascular VEGF en el quiste que parece producirse a través de
un escape de la circulaciéon vascular del néddulo hacia el quiste (Glasker, Vortmeyer et al. 2006).

Enfermedad de Von Hippel Lindau.
Historia

En 1904 Eugene VonHippel individualiza a los hemangioblastomas.
En 1926 el anatomopatologo danés Arvid Lindau confirma la base familiar de la enfermedad.

En 1928 Cushing y Bailey separan claramente a los hemangioblastomas de las malformaciones
vasculares y cuatro aflos mas tarde Van der Hoeve usa por primera vez el término de enfermedad de
VonHippel-Lindau en los casos en que se asocian hemangioblastomas retinianos y cerebelosos.

El screening de los familiares con esta enfermedad puede mejorar el prondstico (Priesemann, Davies
et al. 2006)

Anatomia Patoldgica

Relacidn y similitud con los meningiomas angioblasticos. Dificultoso distinguirlos del hipernefroma en
el analisis histolégico (Tripathy, Gouda et al. 2005)
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Su consistencia puede ser sélida o quistica, la primera mas frecuente en el tallo cerebral.

Macrocépicamente se distinguen 4 tipos: Los tipos 1 (quiste simple sin nédulo mural), y 4 (forma
sélida con microquistes) representan el 10%. El mas frecuente el tipo 2, forma macroquistica con
nddulo mural que representa el 65% del total. El tipo 3 es la forma sélida hipervascularizada, que
representa el 25%; Microscopicamente esta formado por células endoteliales que constituyen la red
capilar y estroma interpuesto el cual consta de células de nucleo esférico y citoplasma xantomizado
con nlcleos ocasionalmente pleomorfos y sin actividad mitética. Pueden tener receptores de
progesterona.

Diagnostico

Hasta en 20% de casos puede detectarse policitemia debido a que una sustancia similar a la
eritropoyetina es secretada por el tumor. Este tumor tiene predominio masculino y la edad media de
aparicién se ubica entre la 3ra y 5ta décadas de la vida, apareciendo mas tempranamente en los
portadores de enfermedad de vHL. La localizacién subpial del hemangioblastoma es caracteristica,
aparece bien delimitado pero sin capsula, con vasos anormales en un porcentaje variable de casos.

Los criterios diagndsticos son: angioma de la retina asociado con al menos una lesién visceral como
quistes renales, carcinoma renal o suprarrenal, presencia de mas de un hemangioblastoma en el
sistema nervioso central y manifestaciones clinicas de la enfermedad de von Hippel Lindad en un
familiar de primer grado.

En TAC, la densidad del hemangioblastoma depende de los componentes quistico y/o sélido; con
hipodensidad e isodensidad respectivamente, y refuerzo homogéneo postcontraste en éste Ultimo. En
RM el componente quistico presenta sefal similar al LCR en todos los pulsos. En las formas sélidas la
sefal es intermedia en T1 y alta en T2 con refuerzo homogéneo postcontraste y visualizacion de
estructuras con “vacio de flujo correspondientes a vasos anormales. El uso de gadolinio permite
individualizar el nédulo mural en las formas quisticas y detectar localizaciones encefélicas y/o
medulares adicionales, clinicamente “mudas

En la serie de Filling-Katz y cols. el alto porcentaje de compromiso del SNC en pacientes con
enfermedad de VonHippel-Lindau, se aproxima a la alta tasa de incidencia en series de autopsia
(86%), e indica el incremento de la sensibilidad diagndstica de la RM desde la introduccion del
gadolinio. La angiografia convencional guarda indicacion en las formas sélidas hipervasculares que
pueden beneficiarse con una embolizacién para atenuar o suprimir el sangrado intraoperatorio. Los
ependimomas a células claras, pueden confundirse con los hemangioblastomas por sus
caracteristicas en imagenes y en histologia convencional; sélo la inmunomarcacion o la microscopia
electrénica permiten el diagnéstico diferencial, entre el hemangioblastoma y éstos tumores de bajo
grado. Kawano y cols extraen 8 casos de una serie de 40 inicialmente diagnosticados como
hemangioblastomas. El gangliocitoma o tumor de Lhermitte-Duclos es una lesién ocupante del
hemisferio cerebeloso con engrosamiento de las folias que otorgan un aspecto “atigrado al area a
afectada, sin calcificaciones ni refuerzo postcontraste. Wolansky y cols. comunican un gangliocitoma
asociado con vasos anormales cuya presencia complica el diagnéstico diferencial con el
hemangioblastoma. Persiste controversia en cuanto a si corresponde a un hamartoma o a un proceso
neoformativo no evolutivo. El ganglioglioma cerebeloso se diferencia del anterior por presentar
componente quistico, eventualmente con calcificaciones y refuerzo. La presencia de astrocitos
atipicos, en el examen anatomopatoldgico, permite diferenciar al ganglioglioma del gangliocitoma
cuya presentacién tanto en TAC como en RM rara vez plantea dudas en cuanto al diagndstico
diferencial con los hemangioblastomas. Los quistes simples (raros) y las metastasis no suelen
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plantear problemas de diagnostico diferencial.

Cuando exista confirmacién anatomopatoldgica se descartara:
Hemangioblastoma intramedular y retinianos.

Carcinoma renal.

Feocromocitoma.

Tumor pancreas

Se solicitara: Consulta a Oftalmologia. TAC o RNM abdominal. RNM espinal.

Tratamiento

El tratamiento puede se curativo en los casos de hemangioblastoma esporadico, no en cambio en los
Von Hippel-Lindau.

Extirpaciéon con reseccién completa del nédulo. La localizacién del nédulo puede apoyarse en la
ultrasonografia intraoperatoria (Wang, Wang et al. 2006).

En un estudio retrospectivo de 38 hemangioblastomas en 13 pacientes. Siete pacientes tenian
enfermedad de von Hippel-Lindau.

Los volumenes del tumor fueron 0,23 y 0,72 cm3.

Veinte y ocho tumores recibié 20 Gy en el margen, y el resto 18 Gy. La mediana de periodo de
seguimiento clinico fue de 36 meses (rango 3-159 meses). Ningun paciente fallecié. La tasa de
supervivencia fue del 84,6% (11 de 13 pacientes). Las tasas de supervivencia a 10 afios fueron de
80,8%.

La mediana de periodo de seguimiento radioldgico fue de 35 meses (rango 7-147 meses).

Solo un tumor aumento de volumen en 24 meses tras el tratamiento, en asociacion con una
hemorragia intratumoral. La tasa de control del tumor fue del 97,4% (37 de 38 tumores). Las tasas de
control a 10 afos fueron del 96,2%.

Nuevas lesiones y / 0 aquellas que aumentaron de tamafo fuera de la zona irradiada en cinco
pacientes (38,5%). Nueve tumores presentaron captacidn de contraste peritumoral que se observé
con mas frecuencia en los tumores mas grandes con un volumen superior a 0,5 cm3 (Tago 2005).
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