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Antecedentes: Los hemangioblastomas son neoplasias
benignas del sistema nervioso central; alcanzan el 2.5%
de los tumores intracraneales. Generalmente son infraten-
toriales, el 75% se observan en cerebelo. La presentacion
supratentorial es muy rara, siendo el I6bulo frontal la
localizacion mas habitual. La afeccion meningea es ex-
cepcional. Veinticinco por ciento de los casos se asocian
al sindrome de von Hippel Lindau. Caso clinico: Paciente
femenina de 26 afios de edad cursando embarazo de
10 semanas, con un padecimiento de tres semanas de
evolucién caracterizado por cefalalgia, vomito y edema
papilar. Se practica resonancia magnética de encéfalo y
se encuentra lesion sdlida occipital izquierda, adherida a
la duramadre. Se diagnostica como meningosarcoma; es
sometida a cirugia. El estudio histopatoldgico mostrd lesion
constituida por células poligonales con citoplasma claro
con vacuolas intracitoplasmaticas y nucleo redondo u oval
sin atipias. Se efectia un diagnosticé histopatologico de
hemangioblastoma supratentorial. Conclusiones: Cuando
los hemangioblastomas tienen localizacion supratentorial,
el diagndstico clinico preoperatorio se lleva a cabo sélo en
raras ocasiones, realizandose sélo por estudio histopato-
I6gico e inmunohistoquimica, pues la imagenologia no es
concluyente. Son tumores histolégicamente benignos; su
asociacion con el sindrome de von Hippel Lindau implica
importancia prondstica.
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Background: Hemangioblastomas are benign neoplasias
originated in the central nervous system; they constitute
2.5% of intracranial tumors. The majority of them are in-
fratentorial, affecting the cerebellum (75%). Supratentorial
lesions are rare, being the frontal the most common loca-
tion in these cases. Meningeal involvement is infrequent.
In 25% of the cases, these tumors are associated with von
Hippel Lindau syndrome. Case report: Twenty-six-year-
old woman with a 10-week-pregnancy. She presented
with neurological symptoms characterized by cephalalgia,
vomitus and papilledema that had been ongoing for three
weeks. The cranial magnetic resonance scan showed a
solitary solid-cystic lesion on the left occipital lobe. It was
diagnosed as meningosarcoma and operated on. The
pathological analysis showed a lesion composed of polygo-
nal cells with clear cytoplasm, intracytoplasmic vacuoles
and round or oval nucleus without cytologic atypia. These
cells were accompanied by a rich vascular network of
capillary type. The histopathologic diagnosis was supra-
tentorial hemangioblastoma. Conclusions: The preopera-
tive diagnosis of these neoplasms is difficult because the
clinical suspicion is low in supratentorial location. Definitive
diagnosis is made through histopathologic examination and
immunohistochemical techniques. The importance of the
possible association with von Hippel Lindau syndrome and
its complications has prognostic relevance.
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INTRODUCCION

El término “hemangioblastoma” (HB) fue introducido por
Cushing y Bailey en 1928, refiriéndose a una neoplasia
vascular benigna que se desarrolla casi exclusivamente
en el sistema nervioso central. A nivel cerebeloso, se le
conoce como “tumor de Lindau”, por su primera des-
cripcion en 1926 por el patédlogo suizo Arvid Vilhelm
Lindau.? La Organizacién Mundial de la Salud cataloga a
los HB como tumores benignos originados en las células
precursoras hematopoyéticas y vasculares; se han descrito
en mdaltiples regiones del SNC, predominando su presen-
tacion en cerebelo y médula espinal. Los HB son raros,
se ha establecido que conforman del 1 al 2.5% de todos
los tumores intracraneales;? la mayoria se localiza en la
fosa posterior, aunque también existen casos descritos
a nivel supratentorial. Es frecuente que presenten un
componente quistico, resultado del trasudado a través de
los capilares patoldgicos. Aparecen de forma esporadica
o asociados a la enfermedad de von Hipple-Lindau,*
aproximadamente en 25% de los casos. La cirugia es el
tratamiento de eleccion. En las lesiones Gnicas, la resec-
cién del nédulo es curativa.

Figura 1. Imagen de resonancia magnética ponderada en
T1, corte axial, que muestra lesion sdlida en I6bulo occipital
izquierdo y edema cerebral que abarca I6bulo temporal iz-
quierdo, correspondiendo a hemangioblastoma supratentorial
en femenina de 26 afnos.

Al presentarse una paciente con quien se llegé al
diagndstico mencionado, y al ser poco frecuente, nos
dimos a la tarea de presentar el caso motivo de esta
comunicacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 26 afios de edad sin antecedentes
de importancia, con embarazo de 10 semanas y un pade-
cimiento de tres semanas de evolucién caracterizado por
cefalalgia de predominio nocturno, vémito y alteracion en
el ritmo vigilia-suefo, durmiendo en el dia, con pérdida
de la atencién y memoria reciente. Disminucion de la
agudeza visual y diplopia. La exploracién neuroldgica
mostré fondo de ojos con edema papilar de dos dioptrias,
sin angiomatosis retiniana, campimetria con hemianopsia
homénina derecha, con paresia del mdsculo recto externo
derecho. Resto de la exploracién, normal. Con la impre-
sion diagnostica de hipertension intracraneal de posible
origen tumoral, se practicé resonancia magnética de
encéfalo, donde se observé una lesion occipital izquierda
sélida adherida a la duramadre, que se interpreté como
meningosarcoma. Se le efectué una craneotomia y resec-

Figura 2. Imagen de resonancia magnética ponderadaen T1,
corte sagital, que muestra lesion sélida supratentorial en I6bulo
occipital, correspondiendo a hemangioblastoma supratentorial
en femenina de 26 afos.
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cion total de una lesion sélida color cereza. El diagnéstico
histopatolégico reporté hemangioblastoma, apoyado en
estudio inmunohistoquimico que resulté positivo para CD
10, vimentina y enolasa neuronal especifica; no se cont6
con estudios de acuaporina 1 ni inhibina. La paciente evo-
luciond satisfactoriamente, lo mismo que el embarazo. Se

Figura 3. Corte histoldgico de hemangioblastoma, constituido
por una delicada red de vasos capilares que circunscriben cé-
lulas poligonales de bordes celulares bien definidos, citoplas-
ma épticamente claro; los nucleos presentan eucromatina y
nucléolo evidente. En algunos sitios, tienen un patrén alveolar.
Sin atipia ni mitosis en las células neoplasicas o en los vasos.
Imagen en color en:

www.medigraphic.com/actamedica

Figura 4. Resultados de inmunohistoquimica: CD 10 positivo
exclusivamente en endotelio vascular en hemangioblastoma
de femenina de 26 afnos.

canaliz6 a rehabilitacion para reeducacion de la marcha'y
ejercicios de coordinacién durante seis semanas, dandose
de alta sin secuelas neuroldgicas.

DISCUSION

Los HB se localizan muy raramente a nivel supratentorial®
(como el caso presentado), al igual que en el nervio 6ptico,
nervios periféricos o tejidos blandos de extremidades. En la
bibliografia existen 152 casos reportados hasta 2013.¢ Son
mas comunes en hombres que en mujeres, con relacion
2:1, y se observan entre la tercera y la quinta década de la
vida (sin diferencia con el caso presentado), siendo raros en
ninos. Aproximadamente el 25% se vinculan al sindrome de
von Hippel Lindau (VHL),” enfermedad autos6émica domi-
nante con penetrancia del 90%, poco frecuente, que asocia
la presencia de hemangioblastomas del SNC, carcinoma de
células renales, feocromocitomas, angiomatosis retiniana,
tumoraciones en visceras (incluyendo rifdn y glandulas
suprarrenales) y cistadenoma papilar del epididimo. Se le
ha clasificado como una facomatosis, aunque no presenta
manifestaciones cutdneas. Los hemangioblastomas pueden
llegar a producir una proteina similar a la eritropoyetina,
lo que ocasiona la presencia de policitemia, habitualmen-
te asintomadtica (la paciente que presentamos no tenia
datos para considerar que padeciera el sindrome de von
Hippel Lindau). Macroscépicamente, los HB son tumores
rojo cereza adheridos a la piamadre, presentandose con
o sin quistes con fluido claro; cuando se acompanan de
cavitaciones quisticas (siringomielia), son sintomaticos en
un 95% de las veces, en tanto que en ausencia de esta
complicacién, menos del 30% dan manifestaciones clinicas.
Respecto a su etiologia, se ha sugerido la ausencia de genes
supresores tumorales® en el brazo corto del cromosoma 3.

Con relacion a su sintomatologia, los HB intracraneales se
presentan con una historia de sintomas neurolégicos menores
de larga evolucién, en la mayoria de los casos seguidos de una
exacerbacion que requiere manejo quirdrgico (como en el
caso presentado). Su manifestacion clinica depende del sitio
de localizacién y crecimiento; asi, las lesiones cerebelosas
pueden mostrarse como ataxia e incoordinaciéon motora y/o
con sintomas de aumento de la presién endocraneana por
hidrocefalia asociada; los localizados en la médula espinal se
presentan con dolor, seguido de signos de disfuncién segmen-
taria debido a la compresién progresiva de la médula espinal.
La hemorragia espontanea es posible tanto en HB intracra-
neales como intraespinales, pero el riesgo es bajo en tumores
menores de 1.5 cm. Cuando el HB se presenta en cerebelo?
o médula espinal, el diagnéstico por resonancia magnética es
relativamente sencillo, principalmente con imagenes ponde-
radas en T2; sin embargo, si el HB se presenta supratentorial,
dado que esta localizacion es rara, el diagndstico es dificil,
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llegdndose a él por estudio histopatoldgico.’® Al respecto,
existen tres tipos histopatoldgicos: juvenil, transicional y de
células claras. El estudio inmunohistoquimico'" muestra po-
sitividad para vimentina, antigeno epitelial de membrana y
enolasa neuronal especifica; la acuaporina 1 tiene sensibilidad
de 97% vy especificidad de 83%, y la inhibina, sensibilidad
de 88% y especificidad de 79%. La intervencion quirdrgica'?
estd indicada una vez que se encuentren sintomas en el pa-
ciente o exista una obstruccién al paso del LCR; se pueden
encontrar lesiones asintomaticas en pacientes con mltiples
hemangioblastomas. En muchos casos, los sintomas causados
por crecimiento del tumor son indicacion de cirugia; en otros,
la presencia mdiltiple y asintomatica requiere (nicamente
observacién y seguimiento. La cirugia del hemangioblastoma
supratentorial implica similitud con la malformacién arterio-
venosa, existiendo riesgo de sangrado proporcional al tamafo
del tumor, pues su estructura es casi totalmente vascular; a
esto se agrega la posibilidad de rotura de presion de perfusion
por cambios en la dinamica del flujo sanguineo, con grandes
posibilidades de rotura capilar, sangrado e isquemia. Por ello,
si se llega a efectuar el diagndstico preoperatorio de heman-
gioblastoma supratentorial, la utilizacion de embolizacion'?
previa a la cirugia resulta de mucha utilidad. El prondstico es
favorable si la extraccion quirdrgica del tumor se puede lograr,
la escision es posible en la mayoria de los casos y el déficit
permanente es poco comdn. Las personas con sindrome de
VHL tienen un pronéstico mas sombrio que quienes tienen
tumores esporadicos debido a que en el VHL suelen existir
lesiones mdiltiples.

CONCLUSIONES

El hemangioblastoma supratentorial es un padecimiento
poco frecuente. En 25% de los casos se asocia a sindrome
de von Hippel Lindau. La cirugfa es el tratamiento de
eleccion, siendo la reseccion curativa.
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