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RESUMEN

Introduccion: El hemangiopericitoma es un raro tumor mesenquimal (vascularizado y
potencialmente maligno) derivado de los pericitos, que puede aparecer en cualquier parte del
cuerpo; sin embargo, en el cuello se describen casos aislados. La reseccion quirtrgica
completa constituye la piedra angular del tratamiento.

Objetivo: Presentar un caso de un hemangiopericitoma en el cuello, como un caso inusual,
con potencial maligno desconocido, diagndstico y tratamiento oportuno.

Presentacion de caso: Paciente de sexo masculino, de 39 afios de edad, sin antecedentes de
enfermedad conocidos, con una masa perceptible a nivel V del cuello derecho. Estudios de
imagen muestran un tumor vascularizado de aproximadamente 6 x 7 x 6 cm, entre los
musculos escalenos, que fue originado en la arteria cervical profunda. Se confirmé mediante
biopsia incisional el hemangiopericitoma, el cual fue tratado mediante reseccion tumoral
completa y radioterapia adyuvante. Actualmente el paciente no tiene actividad tumoral
después de su tratamiento inicial.

Conclusiones: EI hemangiopericitoma en el cuello es raro, el diagnostico constituye un reto

clinico e histologico, ya que, al ser poco comun, su potencial maligno resulta desconocido.
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Aquellos tumores que tienen bajo grado de malignidad pueden ser controlados, de acuerdo a
su localizacion y tamafio, mediante reseccion completa; mientras que los tumores de alto
grado pueden recurrir y dar origen a metastasis. Nuestro paciente tuvo caracteristicas
histopatoldgicas con invasion capsular, lo que trajo como consecuencia un incremento del
riesgo de recurrencia local. Por ese motivo, se decidié aplicar tratamiento adyuvante con
radioterapia. El paciente se mantiene sin recurrencia tumoral local y a distancia después de 9
afios de vigilancia médica.

Palabras clave: hemangiopericitoma; tumor vascular; tumor mesenquimal.

ABSTRACT

Introduction: Hemangiopericytoma is a rare mesenchymal tumor (vascularized and
potentially malignant) derived from pericytes. It can occur anywhere in the body; however,
isolated cases are described in the neck. Complete surgical resection is the cornerstone of
treatment.

Objective: To present a case of hemangiopericytoma in the neck, as an unusual case, with
unknown malignant potential, as well as its timely diagnosis and treatment.

Case presentation: A 39-year-old male patient, with no known history of disease, had a
noticeable mass at the V level of the right neck. Imaging studies showed a vascularized tumor
of approximately 6 x 7 x 6 cm, between the scalene muscles, which originated in the deep
cervical artery. Hemangiopericytoma was confirmed by incisional biopsy, as well as treated
by complete tumor resection and with adjuvant radiotherapy. Currently, the patient has no
tumor activity after his initial treatment.

Conclusions: Hemangiopericytoma in the neck is rare. Its diagnosis is a clinical and
histologic challenge because, being uncommon, its malignant potential is unknown. Those
tumors with low-grade malignancy can be controlled, according to their location and size, by
complete resection; while high-grade tumors may recur and give rise to metastases. Our
patient had histopathologic features with capsular invasion, which resulted in an increased
risk of local recurrence. For this reason, adjuvant treatment with radiotherapy was decided to
be applied. The patient remains without local or distant tumor recurrence after 9 years of
medical surveillance.

Keywords: hemangiopericytoma; vascular tumor; mesenchymal tumor.
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Introduccion

El hemangiopericitoma (HPC) fue descrito por primera vez en 1942 por Stout y Murray,
como un raro tumor mesenquimal y altamente vascular que se origina de los pericitos de
Zimmermann, los cuales son células especializadas encontradas alrededor de la salida de los
capilares sanguineos y vénulas post capilares;*? por lo tanto, este tipo de tumor puede
aparecer en cualquier parte del cuerpo. Representan del 2 % al 3 % de todos los sarcomas de
tejidos blandos en humanos y ocurren principalmente en el sistema musculoesquelético.
Aproximadamente entre el 15 % y el 30 % de todos los hemangiopericitomas se producen en
la region de la cabeza y el cuello,® por lo que supone un reto diagnéstico para el pat6logo y
el clinico.

En la literatura cientifica latinoamericana se han descrito pocos casos relacionados con el
tema. La infrecuencia del HPC en el cuello lo convierte en un caso inusual, de ahi la
importancia de describir el presente caso clinico quirdrgico de un hombre de 39 afios, con el
objetivo de presentar un caso de un hemangiopericitoma en el cuello, como un caso inusual,

con potencial maligno desconocido, diagndstico y tratamiento oportuno.

Presentacion de caso

Paciente masculino de 39 afios de edad, sin antecedentes de interés, quien desde hace 3 afios
y sin causa aparente, percibe la presencia de una lesion tumoral localizada a nivel V del cuello
derecho, de crecimiento progresivo. Al examen fisico se aprecia un tumor de bordes
regulares, de consistencia duro-elastica de aproximadamente 6 cm X 7 cm X 6 cm,
parcialmente mdvil, no doloroso, sin adenomegalias. Se decidié realizar una biopsia

incisional notando durante el procedimiento un incremento inusual en el sangrado del tejido
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incidido. El reporte de histopatologia document6 un hemangiopericitoma (fig. 1), confirmado

por inmunohistoquimica (fig. 2 Ay 2 B).

Fig. 1- Hematoxilina Eosina 400X: tumor vascularizado con densa proliferacién de

pericitos de nucleos ovoides con bordes indefinidos sin mitosis ni necrosis.

Fig. 2 — A) Inmunohistoquimica. CD34: Proliferacion de pericitos alrededor de los vasos
sanguineos B) Inmunohistoquimica. F VII1I: Patron de crecimiento perivascular.

Posteriormente se realiz6 una angiotomografia cervical que muestra un tumor vascularizado

de bordes regulares (fig. 3A 'y 4B).
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Fig. 3 — A) Angiotomografia cervical. En corte axial se muestra un tumor altamente

vascularizado B) Reconstruccion en 3D: Se observa un tumor interescalénico con su probable

origen en la arteria cervical profunda.

El paciente fue tratado mediante cervicotomia. Mediante esta cirugia se encontro, entre los
niveles Va y Vb derechos, un tumor sélido encapsulado de aproximadamente 6 x 5 x 5 cm
de bordes regulares, pero con tejido adherencial peritumoral y densamente vascularizado
(fig. 4).

El tumor estaba ubicado bajo los nervios supraclaviculares intermedio y lateral, lo que
comprimia parcialmente el plexo braquial y los musculos escalenos. Se realizo la reseccion
tumoral completa, poniendo énfasis en el control de la hemostasia. No hubo complicaciones
trans- ni posoperatorias.

El reporte histopatolégico de la pieza quirtrgica documentd un hemangiopericitoma de 6 x
6 cm, con invasion de su capsula y un ganglio linfatico peritumoral con hiperplasia. El
paciente recibid tratamiento adyuvante con radioterapia externa en dosis de 60 Gy (2 Gy/d),
con morbilidad cutanea grado 11. Actualmente el paciente no presenta evidencia de actividad

tumoral 9 afios después de iniciado su tratamiento.
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Fig. 4 - La biseccién del tumor permite ver una neoplasia mesenquimal

densamente vascularizada.

Discusion

El hemangiopericitoma (HPC) es un tumor de tejidos blandos poco comun, vascularizado,
mesenquimal que se origina de los pericitos,®® que son células alargadas, con una lamina
basal pericelular, pinocitosis plasmalémico y un nimero variable de microfilamentos.®® La
funcion exacta de los pericitos es desconocida, pero se ha postulado que estas células tienen
un poder contractil y controlan el calibre de los vasos. Actualmente no se considera una
entidad especifica, sino mas bien como un patrén de crecimiento, el cual es compartido por
muchas neoplasias; sus caracteristicas ultraestructurales y/o inmunohistoquimicas no son
especificas.®")

El término “hemangiopericitoma” fue determinado por Stout y Murray en 1942 basado en
ciertas similitudes citoldgicas con los pericitos,Y) descritos por primera vez en 1923 por el
histélogo suizo Zimmermann como células especializadas encontradas en forma de espiral
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alrededor de la salida de los capilares sanguineos y vénulas poscapilares y que se pensaba
eran células musculares lisas modificadas. #9101

Existe una preponderancia femenina muy leve. Los HPC son mas frecuentes en las personas
de mediana edad que en los lactantes y los nifios.*?'® Sin embargo, la incidencia maxima
suele situarse entre la quinta y séptima décadas de la vida.®

Es un tumor raro que representa aproximadamente el 1 % de todas las neoplasias vasculares
y el 15 % de los tumores de tejidos blandos; del 15 al 30 % de estas lesiones ocurren en la
region de la cabeza y el cuello.**214)

Stout y Murray describieron nueve casos de “tumores compuestos por vasos sanguineos
capilares, con una o mas capas de células redondeadas dispuestas sobre ellos;® sin embargo,
no fue sino hasta 1949 cuando Stout reportd 25 casos adicionales que recibié amplio
reconocimiento. Una de las observaciones de este reporte es que este tipo de tumor puede
aparecer en cualquier parte del cuerpo y que su morfologia no predice el comportamiento de
estas lesiones.®

Patolégicamente son tumores bien circunscritos, de color pardo, firmes, pueden ser lobulados
0 nodulares, se encuentran rodeados por una pseudocapsula y estan firmemente adheridos a
los musculos circundantes o a su fascia.*® En vista de que los pericitos se encuentran en los
capilares y vénulas de practicamente todos los tejidos, no es sorprendente que los HPC se
hayan reportado en algunas areas del cuerpo incluyendo hueso, SNC, visceras y tejidos
blandos.®® Con mayor frecuencia crece en las extremidades inferiores y el retro peritoneo,
mientras que en el area de cabeza y cuello es el tercer sitio mas comun. En la serie de 106
pacientes reportada por Enzinger y Smith, el 35 % de tumores se localizaron en extremidades
inferiores, 25 % en retroperitoneo pélvico, 16 % (17 pacientes) involucraron la region de
cabeza y cuello, 14 % en tronco y 10 % en extremidades superiores.®”) Por otro lado, Espat
y otros, como resultado de su estudio, observaron que estos tumores pueden crecer con igual
frecuencia en extremidades, pelvis, cabeza y cuello. La localizacion de estos tumores en su
mayoria fue en axila y muslo, mientras que en el grupo de los tumores de cabeza y cuello se
observo una mayor frecuencia en meninges y mejilla.(®

Los estudios de inmunohistoquimica en numerosos hemangiopericitomas expresan
positivamente CD34; sin embargo, usualmente la desmina y citoqueratina son negativas.

Adicionalmente, la vimentina tipo Il (proteina de filamento intermedio que es expresada en
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células mesenquimales) es el Unico marcador expresado consistentemente en estos
tumores.*® En los estudios de inmunohistoquimica también se puede demostrar la expresion
de actina muscular especifica (HHF-35), actina de musculo liso y la tropomiosina, que se
demuestra hasta en el 10-20 % de los hemangiopericitomas. %2921

La red vascular de estos tumores es ramificada y se puede observar gran variacion en su
calibre con una disposicion en “asta de ciervo”. Frecuentemente los vasos estan rodeados por
una delgada cubierta de colageno que se extiende hacia el intersticio. EI HPC es un tumor
altamente vascular y ocasionalmente causa un importante shunt arteriovenoso. @

Un problema de gran importancia para los patologos es la inhabilidad para determinar una
exacta evaluacion del potencial biol6gico del tumor. Se ha reportado también que el
prondstico depende del tamafio, la localizacion y la actividad mit6tica del tumor primario, es
asi como los tumores pequefios superficiales que se presentan en pacientes jovenes tiene un
comportamiento benigno en relacion con los tumores localizados en tejidos blandos
profundos del muslo, retroperitoneo, mesenterio y del mediastino que tienen una evolucion
mas agresiva.®?® Hasta el momento no existen criterios prondsticos aprobados en un
consenso universal. Sin embargo, histéricamente, se ha informado que los
hemangiopericitomas tienen un prondstico peor que el tumor fibroso solitario, con tasas de
supervivencia del HPC a 5y 10 afios tan bajas como 59 y 47-70 %, respectivamente, 3, 15y
hasta 48 % de mortalidad especifica de la enfermedad.??

Se desconoce la etiologia de estos tumores; sin embargo, el trauma pasado, la hipertension,
el embarazo y el uso de corticoides se consideran factores predisponentes.®

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) lo reclasifica como un tumor
fibroblastico/miofibroblastico, con una incidencia de menos del 20 % en cabeza y cuello.®V)
Microscopicamente se pueden distinguir tumores benignos, borderline y malignos; Michael
y otros realizd un estudio en 60 pacientes, en los cuales evalu6 que aquellos tumores con 1
mitosis por campo (aumento de 10 HPF) y con ligera anaplasia celular o 1 mitosis por campo
(aumento de 20 HPF) con moderada anaplasia celular pueden ser sugestivos de un tumor con
un curso clinico maligno.® En la actualidad no se puede predecir con certeza el
comportamiento de un hemangiopericitoma, ya que su comportamiento clinico depende del
examen histoldgico en donde se puede evidenciar la presencia de atipia celular, necrosis y/o

actividad mitotica.(¥
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Los criterios de malignidad propuestos por Enzinger y Smith en el HPC identifican las
lesiones de alto grado como lesiones de gran tamafio (> 5 cm), con incrementado nimero de
mitosis (> 4 MF/10 HPF), alta celularidad, presencia de células tumorales inmaduras y
pleomodrficas, focos de hemorragia y necrosis las que tienen curso altamente maligno.®”
Enzinger y Weiss emplearon el término “bajo potencial maligno” para las lesiones con
niveles bajos de actividad mitotica (1-3 MF/10 HPF), particularmente si tienen algin grado
de atipia y celularidad. De los tumores borderline el 37,5 % presentaron metastasis, de los
32 tumores malignos el 78 % metastizaron, mientras que los tumores benignos ninguno dio
metastasis. La recurrencia tumoral local implica mal prondstico de vida ya que precede a las
metastasis (11 de 17 pacientes) siendo los sitios mas comunes a nivel pulmonar, hepatico y
tejido 6seo.V

De acuerdo a la clasificacidn de tumores de tejidos blandos y hueso determinada por la OMS,
el término hemangiopericitoma es usado para referirse a una variedad de tumores, los cuales
tienen en comun la presencia de un patron vascular con delgadas ramificaciones y areas
celulares que semejan un tumor fibroso solitario. En los ultimos 10 afios, numerosas
entidades han escapado a la definicion de HPC, los cuales ahora son reconocidos como
células o formas malignas de lo sarcomas de tejidos blandos.®

Mas del 15 % de las neoplasias de tejidos blandos muestran caracteristicas histopatoldgicas
y patrén de crecimiento similares al HPC, al menos focalmente. En el diagnoéstico diferencial
se deben tomar en cuenta los sarcomas méas comunes como el histiocitoma fibroso maligno,
sarcoma sinovial, liposarcoma y particularmente el tumor fibroso solitario que implica un
particular problema debido a las caracteristicas histopatoldgicas que comparten. >
Clinicamente se presenta como una masa con crecimiento indoloro. ElI comportamiento
indolente de los HPC aumenta la necesidad de un diagndstico precoz, que a menudo se basa
en un examen patoldgico o en modalidades de imagen en menor medida.®® Los sintomas
especificos se asocian con la localizacién del tumor, estan relacionados a la presion que
produce el tumor sobre las estructuras adyacentes.‘® EIl dolor es un sintoma tardio, se
presenta en el 96 % de los pacientes y se asocia a un importante crecimiento de la neoplasia.
Por lo tanto, en la practica clinica, el HPC frecuentemente se diagnostica por exclusion.

La clasificacion de tumores de la OMS de 2016 propone adherirse a un esquema de tres

niveles. Los tumores hipocelulares, colagenizados con baja actividad mitética se designan
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como grado I, mientras que mas tumores celulares se clasifican como Il o Ill, segun el
recuento mitético.*®

Radiologicamente el tumor es usualmente bien circunscrito, con densidad de tejido blando,
radiopaco, muy vascularizado, que resalta con las estructuras circundantes.*®) La tomografia
contrastada y la arteriografia no muestran caracteristicas especificas para el diagnéstico de
HPC; sin embargo, permiten ver una importante vascularidad del tumor, las lesiones se
presentan densas, bien circunscritas debido al acumulo de medio de contraste en los delicados
vasos capilares, mientras que la Resonancia Magnética Nuclear revela una masa solida
isodensa en T1.1® EI HPC tipicamente se muestra como materia gris isointensa a cortical
tanto en TAWI como en T2W116.4%

El tratamiento de eleccion es la reseccidn quirdrgica completa, si es posible, lo que constituye
el mejor factor predictivo, ya que con una reseccion tumoral incompleta existe riesgo elevado
de recurrencia local que puede ir desde 8 hasta 53 %."% La reseccion quirdrgica se puede ver
complicada por hemorragia debido a la marcada dilatacion del lecho vascular en la vecindad
de la neoplasia. Por lo tanto, la embolizacion preoperatoria puede ser un adyuvante para la
disminuir la vascularidad y el tamafio del tumor y asi reducir el sangrado intraoperatorio.
Espatet y otros en el afio 2002 reportaron una tasa de sobrevida a 2 y 5 afios del 93 % y 80
% respectivamente para el HPC clasico.*®) Se pudo notar que todos los pacientes que tuvieron
una reseccion quirargica completa estuvieron vivos dentro de los 5 afios posteriores a la
cirugia. Ademas, la sobrevida libre de enfermedad fue significativamente mas alta, con tasas
muy bajas de recurrencia local en tumores localizados en extremidades versus meningeas y
retroperitoneales.

El uso de radioterapia (RT) como tratamiento inicial no es adecuada, su papel como
adyuvante es controversial pero se recomienda en los casos en donde la extirpacion
quirargica ha sido incompleta.**?® La RT con efecto paliativo se recomienda en dosis
mayores de 50 G y en tumores irresecables.

La quimioterapia puede ser til para la reduccion tumoral preoperatoria y puede tener efecto
paliativo ante lesiones irresecables y/o ante la presencia de enfermedad metastasica.*® Entre
las sustancias que con mayor frecuencia se emplean esta el Methotrexate, Ciclofosfamida,
Vincristina y Adriamicina.?” Es importante destacar que el uso de Adriamicina se asocio

con la remision de la enfermedad en aproximadamente el 50 % de los pacientes.®®)
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Se han informado varias quimioterapias para HPC. Estos regimenes quimioterapéuticos se
pueden dividir en tres grupos. Una es la quimioterapia tradicional con agentes citotoxicos
para el sarcoma de tejidos blandos, como la Doxorrubicina, la Ifosfamida y los Taxanos. Otro
es el uso de anticuerpos monoclonales como Bevacizumab o Temozolomida + Bevacizumab.
El tercero son los inhibidores de la tirosina quinasa que incluyen Pazopanib, Sorafenib y
Sunitinib. La terapia con Temozolomida + bevacizumab (TMZ+Bev) es segura, eficaz y
puede continuarse a largo plazo; sin embargo, se debe establecer una estrategia de tratamiento
optimizada para HPC.?%
Curiosamente, la quimioterapia adyuvante o la radioterapia combinada con la cirugia no
mejoraron los resultados en comparacién con la cirugia. Se necesitan estudios multicéntricos
en el futuro para evaluar la utilidad clinica de la quimioterapia y la radioterapia en el HPC.
Spitz y otros refieren que el HPC con caracteristicas histopatologicas de bajo riesgo posee
una baja mortalidad asociada, mientras que los tumores malignos tienen resultados mas
variables. En su reporte, aproximadamente la mitad de los pacientes tuvieron una curacion
total después de la reseccion quirargica, mientras que los restantes desarrollaron recurrencia
local, metéstasis 0 ambos.G?
La vigilancia es importante en estos pacientes porque se han evidenciado metastasis en un
11 % de tumores malignos y 7 % en los tumores borderline en los 5 afios posteriores al
tratamiento. La recurrencia tumoral implica mal prondstico de vida, ya que precede a la
aparicion de metastasis. El sitio mas frecuente de metastasis son los pulmones seguido de
huesos e higado. Sin embargo, predecir la conducta clinica de este tumor después de la
reseccion tumoral inicial y determinar el tratamiento adecuado para la enfermedad recurrente
y los tumores metastéasicos puede ser dificil.3V

Conclusiones
El hemangiopericitoma es un tumor poco comun de los tejidos blandos del cuello. Su
potencial maligno es desconocido, ya que no existen en la actualidad factores
histopatolégicos que puedan predecir la historia natural del tumor. Sin embargo, aquellos
tumores que tienen bajo grado de malignidad pueden ser controlados, en lo posible, de
acuerdo a su localizacion y tamafio, mediante reseccion completa; mientras que los tumores
de alto grado pueden recurrir y dar metastasis ain con la aplicacion de tratamientos

multidisciplinarios. El presente caso clinico demostré la importancia de tener en cuenta una
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sospecha diagndstica de HPC al hacer el diagndstico diferencial de sarcomas o linfomas
principalmente. En nuestro paciente las caracteristicas histopatologicas del tumor muestran
invasion capsular lo que puede condicionar un incrementado riesgo para recurrencia local,
por lo que se decidié tratamiento adyuvante con radioterapia. Sin embargo, el paciente se
mantiene sin recurrencia tumoral local y a distancia después de 9 afios de vigilancia, ya que
no se pudo precisar la conducta tumoral debido a la falta de evidencia en determinar los

factores pronosticos aceptados mundialmente.
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