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Resumen

Introducción: Los hemangioblastomas espinales son neoplasias benignas de incidencia poco frecuente. Se caracterizan por 
ser generalmente asintomáticos y su progresión clínica depende de su tamaño y expansión, lo que aumenta la morbilidad. 
Caso clínico: El caso descrito a continuación, paciente femenino de 83 años, es relevante por la presentación clínica y 
radiológica, su escasa frecuencia en la población adulta, así como su importancia por las comorbilidades asociadas. Con-
clusiones: El hemangioblastoma espinal representa un porcentaje menor de las neoplasias espinales, su diagnóstico es 
incidental y el cuadro clínico se determina por su ubicación.
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Abstract

Introduction: Spinal hemangioblastomas are benign neoplasms of infrequent incidence. They are generally asymptomatic 
and their clinical progression depends on their size and expansion, which increases morbidity. Clinical case: The 
case described below, 83-year-old female patient, is relevant due to its clinical and radiological presentation, its low 
frequency in the adult population, as well as its importance due to the associated comorbidities. Conclusions: Spinal 
hemangioblastoma represents a smaller percentage of spinal neoplasms, its diagnosis is incidental and the clinical picture 
is determined by its location.
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extramedular.3 Sin embargo, sólo del 25 al 30% están 
asociados con esta enfermedad.4

Se ha encontrado que algunos de los casos esporádicos 
de hemangioblastoma tienen mutaciones de ganancia 
de función en el factor-1 inducible por hipoxia y en el 
factor-2 inducible por hipoxia (HIF-1 e HIF-2) que es 
regulado por VHL.5

Se reporta el caso de una paciente de la octava década 
de vida que presentó dicha neoplasia a nivel de T12-L3.

Presentación del caso

Paciente femenino de 83 años de edad con an-
tecedentes heredofamiliares positivos para diabetes, 
cardiopatía no especificada, neoplasias no especificadas 
e hipertensión. Como antecedentes personales: diabé-
tica de 45 años de evolución, hipertensión de reciente 
diagnóstico, evento vascular cerebral isquémico de 12 
años de evolución (actualmente sin secuelas), así como 
tratamiento quirúrgico por lesión ligamentosa de rodilla 

Introducción

Los tumores espinales comprenden una amplia 
gama de neoplasias que se pueden agrupar de acuerdo 
con los compartimentos ocupados como intramedular, 
intradural/extramedular y extradural. Los tumores intra-
espinales hipervasculares, incluido el hemangioblastoma, 
paraganglioma y meningioma, tienen características de 
imagen relacionadas con su rico suministro de sangre.1 
En general, se considera benigno, de crecimiento lento y 
no metastásico.2

Algunos de estos tumores vasculares pueden aparecer 
espontáneamente o en asociación con la enfermedad 
de Von Hippel-Lindau (VHL) y puede surgir en ambos 
compartimentos, tanto en el intramedular como en el 
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derecha hace 20 años. Comienza padecimiento con dolor 
en región dorsolumbar que imposibilita la movilización 
de extremidades inferiores. De inicio súbito, por lo que 
acude al servicio de urgencias por presentar caída de su 
propio plano de sustentación.

A la exploración física se encuentra en silla de rue-
das con facies álgicas, orientada en tiempo, espacio y 
persona, cardiopulmonar y abdomen sin compromiso. 
A la exploración neurológica con funciones cerebrales 
superiores conservadas, nervios craneales íntegros, pu-
pilas normorreactivas, sistema sensorial exteroceptiva y 
propioceptiva sin alteraciones, sistema motor con tono 
muscular disminuido en extremidades inferiores, fuerza 
muscular 5/5 en extremidades superiores y en inferiores 
con 4/5, reflejos osteotendinosos ++, función cerebelosa 
conservada, reflejos patológicos negativos. Resto de ex-
ploración física sin alteraciones.

Se solicitan estudios de laboratorio y gabinete, entre 
los primeros se reportan proteinuria y glucosuria, así 
como glucosa central de 169 mg/dL; en los segundos 
se realiza resonancia magnética de columna lumbar en 
planos sagital, coronal y axial en tiempos de relajación 
T1 y T2 FSE, STIR en fase simple, utilizándose técnica 
FFSE para mieloresonancia, evidenciando protrusión 
central en discos intervertebrales de L1-L2 a L5-S1 que 
oblitera grasa epidural y hacen contacto con el saco tecal, 

los agujeros de conjunción y las vainas radiculares libres 
con intensidad disminuida en secuencias T2 grado IV de 
Pfirrmann. Se destaca la presencia de lesión ocupativa 
en el espacio extramedular posterolateral izquierdo con 
discreta hiperintensidad en las secuencias realizadas que 
abarcan de T12 a L3 con compresión y desplazamiento 
del cono medular y filium en forma ventral, los cuales 
muestran intensidad homogénea en las secuencias efec-
tuadas (Figuras 1 y 2).

Durante su hospitalización se lleva a cabo protocolo 
prequirúrgico y se procede a laminectomía dorsolumbar 
con toma de biopsia y resección subtotal, se efectúa pro-
cedimiento quirúrgico sin complicaciones aparentes; en el 
transoperatorio se observan hallazgos de tumoración en vino 
de oporto, vasos de neoformación y hematoma subagudo.

Resultados

El reporte histopatológico reveló los siguientes re-
sultados:

Descripción macroscópica: se describen varios frag-
mentos de tejido, el mayor de 4 x 3 mm de forma irregular 
color blanco, gris y rojo de aspecto hemorrágico íntegros.

Descripción microscópica: se observa una prolifera-
ción de vasos capilares de pared delgada congestivos, una 

Figura 1: Resonancia magnética nuclear en corte 
coronal.

Figura 2: Resonancia magnética nuclear en corte 
sagital.
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proliferación de células estromales de tamaño grande, 
con citoplasma amplio y espumoso (xantomizados), con 
núcleo hipercromático de tamaño mediano, nucléolo 
pequeño sin atipia y mitosis escasa (dos en 10 campos de 
alto poder). Se observan áreas con hialinización estromal, 
así como zonas de hemorragia (Figuras 3A y B).

Con diagnóstico histopatológico de 
hemangioblastoma

La inmunohistoquímica reportó: anticuerpo TTF-1 
positivo (focal débil) con un porcentaje de células positi-
vas del 15%; anticuerpo Ki67 policlonal positivo con un 
porcentaje de células positivas del 15%; anticuerpo alfa-
inhibina positivo con un porcentaje de células positivas 
del 90%; y negativo para anticuerpos PAN CK clona AE1/
AE3 y CD10.

Discusión

Generalmente el diagnóstico de esta patología es 
incidental, caracterizado por la ausencia de síntomas neu-
rológicos. El cuadro clínico de estos tumores se determina 
en parte por su ubicación.

El hemangioblastoma espinal representa del 1.6 al 
7.2% de todos los tumores espinales y no hay predilección 
por género. Son neoplasias de grado bajo (grado I de la 
OMS) y se encuentran más comúnmente en pacientes 
menores de 40 años. La médula espinal torácica está 
involucrada con mayor frecuencia (50%), seguida de la 
médula espinal cervical. Sólo 8% de los hemangioblas-
tomas espinales se encuentran en la parte caudal de la 
médula espinal, las regiones lumbar y sacra son menos 
comunes. Los hemangioblastomas pueden originarse 
desde cualquier compartimento del canal espinal o dentro 
de un cuerpo vertebral: 60% son intramedulares,  11% 
son intramedulares y extramedulares,  21% son extrame-
dulares intradurales, y  8% son extradurales.6

La sintomatología de los hemangioblastomas depen-
de de la localización tumoral, la presencia de edema 
y/o quistes asociados y la velocidad de crecimiento. La 
resección quirúrgica es el tratamiento de elección de los 
hemangioblastomas esporádicos y asociados con VHL 
sintomáticos o que presenten crecimiento radiológico.7

Los síntomas que acompañan a los hemangioblastomas 
son los cambios sensoriales y disfunción motora. El síntoma 
más temprano del cambio sensorial por lo regular se debe 
al deterioro de la ubicación del tumor en el área dorsal 
y al efecto de masa en la médula espinal.8 La duración 
media entre el inicio y la manifestación de los síntomas es 
de aproximadamente 30 meses, lo que refleja el patrón 
lento e indolente del crecimiento del tumor.9

En este caso se observó como síntoma principal el 
dolor dorsolumbar, así como disminución de la fuerza 
muscular en extremidades inferiores; de modo que al 
realizar los estudios de imagen, éstos revelaron lesión tu-
moral en región T12-L3, y posteriormente, la confirmación 
histopatológica de hemangioblastoma en dichas regiones.

La paciente tenía antecedentes que pueden asociar-
se a dicha patología. El hecho de presentar diabetes de 
larga evolución es una de las posibles explicaciones de 
las microangiopatías manifestadas en diferentes lugares 
anatómicos como la hiperperfusión de ésta en etapas 
tempranas debido al aumento de la presión capilar. Una 
segunda explicación de las microangiopatías en diabe-
tes gira en torno a la disfunción del endotelio vascular, 
secundario a la hiperglucemia, la liberación de citocinas 
o la participación de los componentes del síndrome me-
tabólico, lo cual puede relacionarse con el evento previo 
de isquemia cerebrovascular. Lo anterior está asociado a 
alteraciones en las regulaciones transcripcionales y en los 
factores inducidos por hipoxia debido a la inactivación del 
gen VHL o la producción de su proteína, que puede estar 
ausente o defectuosa, de manera que activan la vía del 
factor inductor de hipoxia, aumentando la captación de 
glucosa y con ello la expresión del factor de crecimiento 

Figura 3: 

A y B ) Hemangioblastoma.

A B
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endotelial vascular (VEGF) mitógeno específico de la célula 
endotelial. La eritropoyetina y otros factores mitogénicos, 
como el factor de crecimiento derivado de plaquetas β y 
el factor de crecimiento transformante α, pueden permitir 
la formación de tumores.10

Dentro de los estudios de gabinete, la resonancia 
magnética (RM) es de gran utilidad para identificar este 
tipo de lesiones vertebrales. Comparado con la médula 
espinal, el hemangioblastoma suele ser hipointenso a 
isointenso. En secuencias ponderadas en T1 de isointenso 
a hiperintenso en secuencias ponderadas en T2. En reso-
nancias magnéticas ponderadas en T1 con el aumento de 
contraste, los tumores aparecen como lesiones intensas 
y brillantes.11

Histopatológicamente, desde el punto de vista ma-
croscópico, los hemangioblastomas se dividen en cuatro 
tipos: tipo I, quísticos (6%); tipo II, con predominio de 
quísticos y con un pequeño nódulo mural (es el tipo más 
frecuente, 65%); tipo III, o forma sólida (25%), y el tipo 
IV, o forma microquística (4%).12 Desde el punto de vista 
microscópico, están formados por células neoplásicas 
estromales de origen desconocido que se asocian a una 
angiogénesis reactiva. En ocasiones presentan atipias, 
hipercromía y vacuolas lipídicas en su interior. Debido a 
la alta vascularización, no es infrecuente observar hemo-
rragias intratumorales.13

Un panel inmunohistoquímico confirmatorio para los 
hemangioblastomas puede incluir tinción positiva para 
vimentina, α-inhibina,14,15 proteína S-100 y NSE, y tinción 
negativa para CK, EMA, CCmarker,16 CD34, HMB-45 y 
GFAP en el compartimento del tumor de células claras 
del estroma.17,18

Los pacientes con hemangioblastomas esporádicos, 
no familiares, solitarios y extraneuraxiales tienen que ser 
sometidos a tamizaje, debido a la posibilidad de otro he-
mangioblastoma del SNC u otro tumor tipo VHL por las 
características clínicas y radiológicas de esta enfermedad.10

Dada la naturaleza benigna de este tumor y del 80 
al 90% de éxito en el tumor completo, la resección de 
hemangioblastomas se considera el tratamiento de elec-
ción.19 La resección quirúrgica sola asegura una excelente 
tasa de control del tumor y un buen resultado. La interven-
ción quirúrgica está indicada para lesiones sintomáticas, 
lesiones con crecimiento acelerado o lesiones que com-
prometen importantes estructuras neurológicas.20 Debido 
al pequeño tamaño de los hemangioblastomas espinales, 
las técnicas mínimamente invasivas se han utilizado en 
los últimos años para acceder y resecar estos tumores.21 
La cirugía para hemangioblastomas espinales esporádi-
cos puede ser muy gratificante, ya que los pacientes a 

menudo muestran síntomas que mejoran después de la 
operación.22

Es importante destacar que la técnica quirúrgica varía 
según el tamaño y la localización del tumor y realizar la 
formación de un plano con la cápsula del hemangioblas-
toma, lo cual evitará la pérdida de sangre. Éste debe ser el 
objetivo de la cirugía en lugar de la reducción intracapsu-
lar. Los resultados quirúrgicos descritos demuestran que la 
resección casi total de estas lesiones se puede lograr con 
un mínimo de nuevos déficits neurológicos, si los hay.23

En cuanto al tratamiento, en este caso se encontró in-
vasión extradural en el transoperatorio al efectuar la toma 
de biopsia. Ante la presencia de posibles complicaciones 
por la cirugía de resección subtotal realizada, a pesar de 
que la paciente mostró mejoría clínica posterior al trata-
miento quirúrgico, se sugirió tratamiento con radioterapia 
debido a las comorbilidades observadas; sin embargo, no 
fue aceptada por la paciente y familiares.

Los pacientes con hemangioblastoma esporádico de-
sarrollaron tumores recurrentes adyacentes a la cavidad 
quirúrgica, mientras que los pacientes con hemangio-
blastomas asociados con VHL desarrollaron con mayor 
frecuencia la progresión remota de tumores nuevos.24

La recurrencia de hemangioblastomas esporádicos se 
observa con menos frecuencia que los hemangioblasto-
mas asociados con VHL. Cuando los hemangioblastomas 
esporádicos se repiten, generalmente se asocian con una 
resección subtotal.25

Conclusión

Debido a que por lo regular estas neoplasias no 
presentan sintomatología significativa, y a pesar de su 
baja incidencia, es de suma importancia incluirlas en el 
diagnóstico diferencial de todo paciente con clínica de 
mielopatía progresiva, ya que el pronóstico mejora con un 
diagnóstico oportuno debido a las posibles complicaciones 
en el tratamiento quirúrgico versus conservador.

Existen dos modalidades de tratamiento disponibles 
para los hemangioblastomas: cuando se convierten en sin-
tomáticos y con sintomatología de mielopatía progresiva. 
Asimismo, es recomendable la toma de biopsia y, posterior 
al resultado histopatológico, la resección y/o radioterapia 
de acuerdo al criterio, ya que hoy en día no existen guías 
que establezcan un manejo preciso, aunque en diversos 
reportes se han observado remisiones exitosas sin recaídas 
con radioterapia siendo ésta recomendable cuando existe 
afectación neurológica como tratamiento paliativo.

Financiamiento: Ninguno.
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