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INTRODUCCIÓN

Los hemangioblastomas son tumores raros del sis-
tema nervioso central (SNC). La primera descrip-
ción fue la realizada por Bielschowski en 1902;14
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RESUMEN

Se describen dos casos de hemangioblastomas sólidos: uno de la unión cervicomedular como tumor vascularizado
benigno de localización riesgosa y el segundo caso localizado en el segmento torácico T9-T11 de la médula espinal,
asociado a siringomielia y siringobulbia. Ambos casos fueron detectados mediante clínica y estudio de resonancia
magnética. Se realizó resección microquirúrgica total de ambas lesiones. En el primer paciente se realizó craniecto-
mía suboccipital y retiro del arco posterior de C1 y laminectomía de C2; en el segundo laminotomía de T9 a T11. La
evolución posoperatoria fue buena en ambos casos. La siringomielia y siringobulbia se controló al recanalizar la cavi-
dad y retiro total del tumor medular de los segmentos vertebrales torácicos, desapareciendo la hipertensión arterial
neurogénica con la que cursaba en el preoperatorio. El diagnóstico de hemangioblastoma fue confirmado por el exa-
men histopatológico en ambos casos. Fue descartada la asociación con el síndrome de Von Hippel-Lindau.
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ABSTRACT

We describe two cases of solid hemangioblastoma: one of the union cervicomedullary as vascular benign tumor of
dangerous localization and the second case located in the segment thoracic T9-T11 of the spinal cord and
associated with syringomyelia and syringobulbia; both cases were detected by clinic and study of magnetic
resonance. A total microsurgical resection was done of both lesions. In the first case was carried out suboccipital
craniectomy and draw back from the posterior arch of C1 with laminectomy of C2; in the second case laminotomy
of T9-T11, both cases with good postoperative evolution. The syringomyelia and syringobulbia were controlled when
recanalizing the cavity and with the total retirement of the medullar tumor of the thoracic segments, disappearing the
neurogenic hypertension. The diagnosis of hemangioblastoma was confirmed by histopathological exam in both
cases. The association with syndrome of Von Hippel-Lindau was discarded.

Key words:  Hemangioblastoma, neurogenic hypertension, syringomyelia, syringobulbia, cervicomedullary tumor.

toma espinal1 y el término hemangioblastoma fue
propuesto por Cushing y Bailey en 1928.13 Su fre-
cuencia varía entre 1 a 2.5% de todos los tumores
intracraneales y de 1.6% a 2.1% de todos los tumo-
res de médula espinal.1,13 Son tumores vasculariza-
dos benignos de lento crecimiento, histológicamen-
te compuestos de células estromales, endoteliales,
pericitos y mastocitos; el origen de las células es-
tromales es aún indefinido.4 La localización más fre-
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cuente es en fosa posterior; puede presentarse en
forma aislada o asociado como una manifestación
del síndrome de Von Hippel-Lindau (VHL). En este
síndrome, hasta en un 20% de los casos existen le-
siones graves asociadas que incluyen angiomato-
sis de la retina, feocromocitoma, quiste o carcinoma
pancreáticos.3 Este síndrome es raro, es autosómi-
co dominante, causado por un defecto del gene su-
presor de tumores de la enfermedad VHL en el cro-
mosoma 3p25-p26.4,5

Otras localizaciones todavía menos comunes in-
cluyen las de la unión cervicomedular,2 medulares,10

tallo cerebral;7 todavía son más raros los supratento-
riales (1.5%), dentro de éstos hay casos aislados re-
gistrados a nivel intraventricular e intrasellar.14

Nosotros notificamos dos casos de hemangio-
blastoma de localización poco común, uno en la
unión cervicomedular y otro torácico, ambos pacien-
tes fueron manejados con técnica microquirúrgica.

PRESENTACIÓN DE LOS CASOS

Caso  1

Paciente femenino de 33 años de edad, sin antece-
dentes de importancia, con padecimiento de un año
y siete meses de evolución, caracterizado por cefa-
lea pulsátil, biparietal de moderada intensidad con
irradiación hacia región occipital, que se presentaba

Figura 1. Resonancia magnética de cráneo con gadolinio en
donde se aprecia tumor en la unión cervicomedular con com-
presión importante del bulbo. Nótese la hiperintensidad del
hemangioblastoma.

Figura 2. Resonancia magnética en cortes axiales a nivel cer-
vicomedular. Muestra la gran compresión del hemangioblas-
toma, así como los cambios de intensidad del mismo al admi-
nistrar gadolinio.

de forma súbita, hasta en 10 ocasiones al día, con
duración de cinco a diez minutos. Dos meses antes
de su hospitalización cursó con náuseas y vómito
ocasional con disminución lentamente progresiva
de la fuerza en las cuatro extremidades, predomi-
nando en extremidades izquierdas.

A la exploración de ingreso presentaba nistag-
mus horizontal con la mirada lateral extrema iz-
quierda; la fuerza se encontró simétrica y no se ob-
servó ninguna otra alteración.

Laboratorio y gabinete.  Los resultados de los
exámenes preoperatorios estuvieron dentro de lími-
tes normales sin encontrar elevación en la cuenta
de eritrocito. Se realizó resonancia magnética (RM)
de cráneo y de unión cervicomedular; este estudio
evidenció presencia de tumor en la unión cervico-
medular de 2 x 3 x 2 cm, en T1 es isointenso, en T2
hiperintenso y la señal se incrementa al administrar
gadolinio (Figuras 1 y 2). No se encontraron otras
lesiones asociadas extracraneanas.

Cirugía.  Se realizó en el Servicio de Neurociru-
gía. Con la paciente bajo anestesia general y en po-
sición de sentado, se efectuó craniectomía subocci-
pital y laminectomía de C1 y C2. Al hacer la apertura
dural, se localizó un tumor de color amarillo-rojizo
con componente intra y extraxial en la unión cervico-
medular, con vascularidad abundante y sólido. Se
logró la resección quirúrgica completa, utilizando mi-
croscopio e instrumental microquirúrgico.
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Figura 5. Imagen de
resonancia magnética en

secuencia T2. Estudio posoperatorio
15 días después de la cirugía, sin

tumor, así como disminución de la
siringomielia y siringobulbia.

Figura 4. Imagen de
resonancia magnética en
secuencia T1 en la que se
observa siringomielia y

siringobulbia secundaria al
hemangioblastoma torácico.

Figura 3. Imagen torácica
de resonancia magnética en
secuencia T1 con gadolinio
en la que se observa
hemangioblastoma en forma de
“salchicha” en los niveles T9-T11.

Curso posoperatorio.  La paciente pasó a terapia
intensiva despierta y extubada por el buen automa-
tismo respiratorio, así como por la escasa manipula-
ción del tallo cerebral. Debido a su buena evolución,
72 horas después fue trasladada a hospitalización
donde permaneció durante 14 días. Cursó con cua-
driparesia posoperatoria, afección de cordones pos-
teriores e hipoestesia de las cuatro extremidades. Al
momento de su alta hospitalaria tuvo recuperación
de la fuerza 4/5, con ataxia troncal, hipoestesia con
nivel C2 y afección de cordones posteriores.

Caso  2

Paciente masculino de 14 años de edad, con antece-
dente familiar de corea de Huntington, que inicia su
padecimiento tres meses antes de su hospitalización
con cuadro caracterizado por dolor de columna torá-
cica; dos meses después de esto, presenta pérdida
progresiva de la fuerza en ambas extremidades infe-
riores hasta incapacitarlo para la marcha. Una sema-
na antes de su ingreso al hospital presenta alteracio-
nes de la sensibilidad en hemitórax izquierdo.

Clínicamente, cursa con cifras elevadas de ten-
sión arterial de hasta 150/110 mm Hg de difícil con-
trol, manejadas con propranolol; fuerza muscular 3/5
en miembro inferior izquierdo y 2/5 en el derecho;
reflejos de estiramiento muscular aumentados en
forma simétrica y Babinski bilateral con espasticidad
en ambas extremidades inferiores; además, presen-
taba anestesia en hemitórax izquierdo T4-T7.

Laboratorio y gabinete.  Los resultados de los
exámenes preoperatorios, incluyendo cuenta de eri-
trocitos, se encontraron dentro de límites normales.

La resonancia magnética de columna cervicoto-
rácica y unión cervicomedular evidenció presencia
de tumor intramedular a nivel T9-T11, de 6 x 2 x 2
cm, el cual en T1 es isointenso, en T2 ligeramente
hiperintenso y con incremento de la señal con la
administración de gadolinio (Figura 3) con la pre-
sencia de cavidad siringomiélica por arriba del nivel
del tumor hasta la unión cervicomedular incluyendo
el bulbo (Figura 4). Esta cavidad se observa dos
segmentos vertebrales torácicos por abajo del tu-
mor. El diagnóstico preoperatorio fue de hemangio-
blastoma versus ependimoma.
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Cirugía. Se realiza en el Servicio de Neurociru-
gía. Con el paciente bajo anestesia general y en po-
sición de decúbito ventral, se realizó laminotomía T9-
T11, con resección total del tumor intramedular vas-
cularizado, utilizando técnica microquirúrgica, con
recanalización de la cavidad siringomiélica.

Curso posoperatorio.  Cursa con buena evolución
posoperatoria, mejoría de cifras tensionales con pre-
sión arterial de 130/100 en el posoperatorio inmediato,
las cuales fueron disminuyendo hasta obtener valores
normales sin manejo antihipertensivo a su egreso. La
fuerza fue 2/5 en el miembro inferior izquierdo y 1/5 en
el derecho durante el posoperatorio inmediato; hubo
alteración de cordones posteriores. Se envía a rehabi-
litación y se vigila con resonancia magnética posope-
ratoria (Figura 5); las cavidades siringomiélica y sirin-
gobulbia mostraron reducción mayor del 50%.

Se encuentra con mejoría progresiva de la fuer-
za de 4/5 en miembro inferior izquierdo y 3/5 en el
derecho, así como con mejoría progresiva de la
sensibilidad en hemitórax izquierdo. Después de
tres semanas fue egresada del hospital, continuan-
do en el programa de rehabilitación, con control por
consulta externa. Tres meses después se halla con
fuerza 4/5+ bilateral, camina solo, presenta tono
normal y mejoría de los cordones posteriores.

DISCUSIÓN

Los hemangioblastomas son tumores vasculariza-
dos benignos que representan del 1 al 2.5% de los
tumores intracraneales.14 La mayoría se localiza en
fosa posterior.2,16 Corresponden del 7 al 12% de los
tumores primarios en esta región; 85% ocurren en
cerebelo, 3% en el cordón espinal, 2 a 3% en la
médula y 1.5% en cerebro.

La enfermedad de Von Hippel-Lindau es un des-
orden autosómico dominante con penetrancia in-
completa, caracterizado por: a) hemangioblastoma
(tumor de Lindau) en cerebelo, médula o cordón es-
pinal; b) hemangioblastoma en retina; c) angioma re-
nal, hepático y epidídimo; d) carcinoma de células
renales; e) feocromocitoma y f) quiste de páncreas,
riñón y epidídimo.3-5 Nuestros pacientes fueron estu-
diados y se descartó esta entidad en ambos.

La resección quirúrgica de los hemangioblastomas
de la unión cervicomedular es difícil técnicamente; tie-
ne una mortalidad asociada con simple biopsia o des-
compresión que varía entre el 33% a 50%.2,18

En la literatura no existe reportada ninguna rela-
ción del hemangioblastoma con la corea de Hun-
tington, ni con la hipertensión arterial sistémica.

Nosotros notificamos un caso localizado en la unión
cervicomedular, el cual fue resecado completamente
con técnica microquirúrgica, presentando cuadripare-
sia posoperatoria con recuperación progresiva.

Se han documentado casos de hemangioblasto-
mas con localización intramedular y exofítica.

Nosotros también notificamos un caso de locali-
zación medular intratorácica, que es la más fre-
cuente de la médula espinal. Nuestro paciente ade-
más cursó con siringomielia y siringobulbia; esta
entidad fue corregida con la resección total del tu-
mor mediante técnica microquirúrgica posterior a
laminotomía de T9-T11 y recanalizando la cavidad.

El estudio de resonancia magnética es más preci-
so que la tomografía axial computada, la angiografía
o la mielografía,9,13,17 aunque Sanford y Smith refie-
ren que el diagnóstico más adecuado y definitivo se
establece con el arteriograma.2 Nosotros preferimos
el uso de la resonancia magnética; en ambos casos,
este estudio fue de importancia para la evaluación y
conducta quirúrgica. No se realizó angiografía en
ninguno de los dos, ya que se consideró a la reso-
nancia magnética como el estudio más adecuado y
como el que proporciona mejores datos anatómicos
sin ser un método tan invasivo como lo es la arterio-
grafía. Xu y colaboradores utilizan la resonancia
magnética para el abordaje microquirúrgico del he-
mangioblastoma espinal sin utilizar angiografía.13

El cuadro clínico depende de la localización del
tumor. En ocasiones, cuando la lesión es intrame-
dular, pueden presentarse otras complicaciones
como la siringomielia y siringobulbia. Otra entidad
menos frecuente es aquélla en la que el paciente
puede cursar con paraplejía aguda secundaria a
hemorragia intramedular. Ésta es rara, pero tiene
efectos devastadores.10 La siringomielia puede pre-
sentarse en un 34% de los casos.1,13

En nuestro paciente (caso 2), la siringobulbia al
parecer causó la hipertensión arterial, lo cual se in-
forma en otros casos publicados en la literatura.2 Al
recanalizar la cavidad siringomiélica y disminuir la
siringobulbia, la hipertensión arterial se controló y
tres meses después desapareció.

Otras localizaciones del hemangioblastoma se-
ñaladas en la literatura como raras son en los ner-
vios periféricos (como en el nervio radial),11 intrase-
llar,14 intramedular y exofítico.12

Los exámenes de laboratorio son útiles en los pa-
cientes que cursan con lesiones quísticas, por la acti-
vidad eritropoyética del líquido quístico, asociada a
eritrocitemia; sin embargo, no es usual en tumores
sólidos.2 En el caso de nuestros pacientes, ambos tu-
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mores fueron sólidos y los dos enfermos tuvieron ci-
fras normales en la biometría hemática. Esto refuerza
lo informado en la literatura que señala que los he-
mangioblastomas localizados en fosa posterior son
frecuentemente lesiones quísticas, mientras los loca-
lizados en la médula espinal, unión cervicomedular o
cordón espinal son, por lo general, lesiones sólidas.

En ambos pacientes, el diagnóstico fue clínico y
se confirmó utilizando estudios de laboratorio y ga-
binete (resonancia magnética). La resección quirúr-
gica total del tumor se realizó con técnica microscó-
pica con buenos resultados y sin complicaciones
transoperatorias. Los avances en la técnica micro-
quirúrgica han proporcionado un mejor manejo y
pronóstico para estas lesiones.2,7,8,13,15

La utilización de radioterapia en estas lesiones
puede reducir el tamaño del tumor y retardar el cre-
cimiento cuando la resección total no es posible o
cuando los pacientes no son candidatos a cirugía,
ya sea porque presentan pequeñas lesiones múlti-
ples o tumores del tallo cerebral.4,14 La radiocirugía
con gamma knife a dosis de 10 a 15 Gy disminuye
el tamaño del tumor y retarda su crecimiento en le-
siones sólidas; las lesiones quísticas no responden
y requieren evacuación quirúrgica.4

La eritrocitemia puede encontrarse presente en
pacientes con lesiones quísticas por la actividad
eritropoyética del líquido quístico; sin embargo, no
es usual en tumores sólidos.2 Ninguno de nuestros
pacientes presentó eritrocitemia y ambos tumores
fueron sólidos, por lo cual se refuerza lo menciona-
do anteriormente.

CONCLUSIONES

— Los hemangioblastomas son tumores benig-
nos muy vascularizados.

— La localización más frecuente es cerebelo.
— Existe asociación de hemangioblastoma con

el síndrome de Von Hippel-Lindau.
— El hemangioblastoma puede presentar sirin-

gomielia y/o siringobulbia y esta última causar hi-
pertensión arterial sistémica central.

— La resonancia magnética es un buen método
para el diagnóstico y manejo preoperatorio y segui-
miento de estos tumores.

— La resección total de estos tumores con técnica
microquirúrgica es posible con poca morbimortalidad.

— La radioterapia es útil en el tratamiento de
estos tumores, ya sea para reducir el tamaño de la
lesión en el preoperatorio o en resecciones parcia-
les de los mismos.
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