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Hemangiopericitoma de la glandula parétida:

reporte de un caso

Abril Arlette Herndndez,* Antonio Roldn Padilla,** Ricardo F Gonzalez Fisher***

RESUMEN

Los hemangiopericitomas son tumores originados en los pe-
ricitos de Zimmerman y representan el 1% de las neoplasias
vasculares. Presentamos el caso de un paciente de 40 afios con
dolor intenso en el angulo de la mandibula y tumor palpable
en la glandula parétida, diagnosticado histolégicamente como
hemangiopericitoma, el paciente ha tenido remisién completa
30 meses después de tratamiento con cirugia y radioterapia. Se
analizan la presentacion clinica, aspectos de imagen diagnés-
tica, hallazgos histopatoldgicos y de inmunohistoquimica, asf
como diagnostico diferencial con otras lesiones.
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INTRODUCCION

Los hemangiopericitomas son tumores vasculares
cuyo origen se creia con anterioridad eran células
fusiformes pericapilares —pericitos de Zimmerman-
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Hemangiopericytoma of the parotid gland
ABSTRACT

Hemangiopericytomas are vascular tumors that originate from
Zimmerman pericytes. They account for 1% of all vascular tu-
mors. We report a case of a 40 years old male who complained of
intense pain in the mandibular angle with a palpable tumor in
the parotid gland, the pathologic diagnosis was hemangioperi-
cytoma . The patient is in complete remission 30 months after
surgery and radiotherapy. The clinical presentation, imaging fea-
tures, microscopic findings, and the differential diagnosis with
other tumors in the parotid gland are described and reviewed.
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(dispuestas a lo largo de los capilares y vénulas
con funcién contractil). Este tumor fue descrito
por primera vez en 1942 por Murray y Stout.! Re-
presentan 1% de todas las neoplasias vasculares y
de 15 a 30% se presentan en cabeza y cuello.? Sin
embargo, se han reportado también en diversos
tejidos como: pleura, peritoneo, pericardio, me-
senterio, epiplon, meninges, piel, rifion, higado y
prostata; en todas estas lesiones, independiente-
mente de su origen, se han documentado carac-
teristicas histologicas, inmunohistoquimicas y ci-
togenéticas similares, por lo que se concluye que
corresponden al mismo tipo de tumor. Sus bases
patogenéticas se han evaluado por técnicas citoge-
néticas, de modo que son similares a los observa-
dos en el tumor fibroso solitario —tumor de tejidos
blandos de origen incierto— y se asocia con mul-
tiples aberraciones cromosémicas y la presencia
de puntos de ruptura en cromosoma 12g-15, 8 y
129g-15, 8 y 9. Asi pues, muchos tumores anterior-
mente documentados como hemangiopericitomas
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actualmente podrian corresponder a tumor fibroso
solitario.3*

CASO CLINICO

Un paciente masculino de 40 afios de edad acudié a
consulta con historia de un tumor en el angulo sub-
maxilar derecho de aproximadamente dos semanas
de evolucién, acomparfiado de dolor intenso de carac-
ter pulsatil en articulacion temporomandibular de-
recha, sin relacién con los movimientos, y de dificil
control con analgésicos comunes.

El examen fisico revelé la presencia de una masa
palpable de consistencia firme, de 4 x 4 cm en la arti-
culacion temporomandibular.

No se observaron cambios de coloracién en piel ni
aumento de la temperatura local. No existia eviden-
cia de alteraciones en la expresion facial.

En el estudio ultrasonografico se identificé una
imagen hipoecoica, redonda, delimitada, de caracte-
risticas sélidas con didmetro de 4 cm en la parotida
derecha. A la aplicacién de Doppler color mostro se-
fal de vascularidad en su interior (Figura 1).

La glandula parotida media 7 cm de diametro en
su eje longitudinal. Las diferentes cadenas ganglio-
nares no mostraban crecimiento.

Con diagnostico de adenoma pleomorfo de parétida
se programé para parotidectomia superficial derecha.
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Figura 1. Estudio ultrasonografico con imagen hipoecoica, redonda,
delimitada, de aspecto sélido en la parétida derecha. La aplicacion de
Doppler color mostr6 sefial de vascularidad en su interior
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Durante la cirugia se identificé un tumor de 16-
bulo profundo de la glandula parétida de 3 x 4 cm
bilobulado, intensamente vascularizado, por lo que
se procedio a completar la parotidectomia total. Du-
rante el procedimiento se present6 sangrado en capa
aproximadamente de 1,200 mL y se transfundieron
dos paquetes globulares. El estudio histopatoldgico
transoperatorio reporto «lesion neoplasica maligna»,
no se detectaron adenomegalias a la exploracion qui-
rurgica del cuello.

El estudio histopatoldgico del tumor mostré una
proliferaciéon de células redondas a fusiformes, con
bordes citoplasmicos indistintos, con nucleos ovoi-
deos con dos a tres figuras mitdsicas en 10 campos
(SF), dichas células se disponen alrededor de vasos
sanguineos; estos vasos sanguineos forman una ela-
borada trama vascular ramificada, con un patrén co-
nocido como «cuernos de ciervo» que muestran varia-
cion en su calibre. Estos vasos sanguineos se dividen
y comunican con vasos de menor tamario los cuales
son parcialmente comprimidos por la proliferacion
celular que los rodea.

Se realizd inmunotincion para CD34, actina,
CD99 y EMA los cuales resultaron positivos en las
células neoplasicas. La inmunotincién para desmi-
na, CD31, citoqueratinas y proteina S100 resulta-
ron negativas (Figura 2).Con el diagnéstico de he-
mangiopericitoma maligno de bajo grado se envié a
radioterapia donde recibio 66 Gy en 33 fracciones al
lecho parotideo con margen generoso, en tres cam-
pos logrando que 96% del tejido recibiera 96% de la
dosis con dosis total a tejidos sanos por debajo del
TD 5/5 recomendado.

Su evolucion ha sido satisfactoria con recupera-
cion de la expresion facial completa seis meses des-
pués de haber terminado el tratamiento y sin evi-
dencia de enfermedad locorregional o a distancia 26
meses después. El paciente seguira en seguimiento
con el fin de detectar recurrencias.

DISCUSION

Las neoplasias de las glandulas salivales represen-
tan, aproximadamente, entre el 3y 6% de todos los
tumores de la region de cabeza y cuello en adultos. El
65% se originan en la glandula parotida y el 75% de
éstos son benignos.® El tumor mixto o adenoma pleo-
morfo es el tumor parotideo benigno més frecuente.®
La mayoria se presentan en el l6bulo superficial y los
tumores derivados del l6bulo profundo se diagnosti-
can tardiamente por la falta de sintomas, s6lo hasta
gue tienen un tamano grande.”
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El hemangiopericitoma es una neoplasia extrema-
damente rara, de origen mesenquimatoso.2 Cerca del
15% ocurre en la region de la cabeza y el cuello, pero
es mas frecuente a nivel de las extremidades, retro-
peritoneo y piel.®1° En la glandula parétida se ha ob-
servado en s6lo 2% de los casos'! y en una revision

de la literatura en el afio 2000 s6lo habia 30 casos
publicados.!?

Se han diagnosticado mas cominmente en la cuar-
ta y sexta décadas de la vida.131#

De acuerdo con su comportamiento tanto clini-
co como histoldgico se divide en dos tipos: el in-

Figura 2. Imagenes del estudio histopatoldgico: a) Vista panoramica HyE; b) Acercamiento HyE; c) CD99 positivo; d) EMA positivo; e) Actina
Positivo, y f) CD34 positivo.
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fantil y el adulto. Siendo el infantil el de mejor
prondstico.t

Clinicamente se manifiesta principalmente por
dolor y aumento rapido de volumen, como sucedid
con este paciente. Otros sintomas incluyen paralisis
facial, infiltracion a otros tejidos, ulceracion de la
piel y ganglios cervicales palpables.!®

Histolégicamente los hemangiopericitomas es-
tan compuestos por células fusiformes con nucleos
redondos u ovoides, sin nucléolos prominentes ni
cromatina condensada y con escaso citoplasma.®
El diagnostico diferencial se debe hacer con otros
tumores, como angiosarcoma, tumor glémico, leio-
mioma e histiocitoma fibroso.1® Estos se pueden
diferenciar por medio de técnicas de inmunohisto-
qguimica, como la reactividad a la vimetina 'y CD34,
que evidencian las células endoteliales de los vasos
sanguineos.17:18

Microscopicamente el hemangiopericitoma malig-
no se diferencia por su rapido crecimiento —cuatro o
mas figuras mitésicas por 10 campos—, tamafio tumo-
ral de méas de 3 a 7 cm y focos de necrosis y hemorra-
gia y anaplasia celular.1214.18

El comportamiento de estos tumores es impredeci-
ble, hasta 50% de las veces son malignos, y tienden a
dar metéastasis pulmonares u 6seas; la diseminacion
a ganglios linfaticos es infrecuente. La recurrencia
tumoral suele ser la primera manifestacién de ma-
lignidad y las metéastasis pueden presentarse afos
después del tratamiento quirdargico, por lo que se re-
quiere vigilancia por toda la vida.'?14

El ultrasonido Doppler color muestra la vascula-
ridad del tumor, e incluso se pueden observar comu-
nicaciones arteriovenosas intratumorales, que no
se observaron en este paciente. Este estudio puede
ser util para evitar sangrado profuso en la toma de
biopsias.™®

En tomografia se describen lesiones expansi-
bles que remodelan el hueso con reforzamientos
variables, apariencia habitualmente homogénea,
hipervascularidad, algunas zonas quisticas con
baja atenuacidn (representando &reas necrdticas),
reforzamiento de areas solidas o septos'y algunas
calcificaciones. Desafortundamente, estas iméage-
nes pueden verse también en adenomas pelomorfos
0 carcinoma mucoepidermoide, lo cual hace que la
tomografia sea poco especifica para el diagndstico
preoperatorio.'*

A pesar de que la reseccion amplia de estos tumo-
res es el tratamiento de eleccién, la recurrencia lo-
cal postoperatoria es hasta de 50%, y a pesar de que
el hemangiopericitoma es un tumor radiosensible,
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su uso es mas frecuente para enfermedad avanzada
irresecable, recurrencias locales o metastasis. Sin
embargo, la radioterapia adyuvante postoperatoria
reduce el riesgo de recurrencia. El papel de la qui-
mioterapia no ha sido bien evaluado.

Entre los 30 casos de hemangiopericitoma de la
glandula pardétida mencionados en la literatura in-
ternacional hasta el afio 2000, en 13 no se mencio-
na seguimiento, nueve pacientes fallecieron entre 16
meses y 11 afios —varios con recurrencia tumoral a
distancia- y s6lo ocho estaban libres de enfermedad
con un seguimiento de uno a 16 afios.'?

Se ha visto que el pronéstico tiene que ver con el
tamanfio del tumor. Los pacientes con tumores meno-
res de 7 cm tienen menos complicaciones y efectos
adversos que los pacientes con tumores mayores.
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