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RESUMEN

Introduccién: Los hemangioblastomas espinales son neoplasias benignas de incidencia poco frecuente. Se caracterizan por
ser generalmente asintomaticos y su progresion clinica depende de su tamafo y expansién, lo que aumenta la morbilidad.
Caso clinico: El caso descrito a continuacién, paciente femenino de 83 afos, es relevante por la presentacién clinica y
radiolégica, su escasa frecuencia en la poblacién adulta, asi como su importancia por las comorbilidades asociadas. Con-
clusiones: El hemangioblastoma espinal representa un porcentaje menor de las neoplasias espinales, su diagnéstico es
incidental y el cuadro clinico se determina por su ubicacién.

Palabras clave: Hemangioblastoma, espinal, extradural, laminectomia.

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.

Keywords: Hemangioblastoma, spinal, extradural, laminectomy.

INTRODUCCION

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 caracteristicas de
imagen relacionadas con su rico suministro de sangre."
En general, se considera benigno, de crecimiento lento y
no metastdsico.?

Algunos de estos tumores vasculares pueden aparecer
espontdneamente o en asociacién 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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extramedular.? Sin embargo, sélo del 25 al 30% estdn
asociados con esta enfermedad.*

Se ha encontrado que algunos de los casos esporadicos
de hemangioblastoma tienen mutaciones de ganancia
de funcién 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.?

Se reporta el caso de una paciente de la octava década
de vida que present6 dicha neoplasia a nivel de T12-L3.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de 83 afios de edad con an-
tecedentes heredofamiliares positivos para diabetes,
cardiopatia no especificada, neoplasias no especificadas
e hipertension. Como antecedentes personales: diabé-
tica de 45 anos de evolucién, hipertensiéon de reciente
diagnéstico, evento vascular cerebral isquémico de 12
anos de evolucién (actualmente sin secuelas), asi como
tratamiento quirdrgico por lesion ligamentosa de rodilla
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Figura 1: Resonancia magnética nuclear en corte
coronal.

derecha hace 20 afios. Comienza padecimiento con dolor
en regién dorsolumbar que imposibilita la movilizacién
de extremidades inferiores. De inicio stbito, por lo que
acude al servicio de urgencias por presentar caida de su
propio plano de sustentacion.

A la exploracién fisica se encuentra en silla de rue-
das con facies élgicas, orientada en tiempo, espacio y
persona, cardiopulmonar y abdomen sin compromiso.
A la exploracién neurolégica con funciones cerebrales
superiores conservadas, nervios craneales integros, 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 + +, funcién cerebelosa
conservada, reflejos patolégicos negativos. Resto de ex-
ploracién fisica sin alteraciones.

Se solicitan estudios de laboratorio y gabinete, entre
los primeros se reportan proteinuria y glucosuria, asf
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 relajacion
T1 y T2 FSE, STIR en fase simple, utilizandose técnica
FFSE para mieloresonancia, evidenciando protrusion
central en discos intervertebrales de L1-L2 a L5-S1 que
oblitera grasa epidural y hacen contacto con el saco tecal,
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los agujeros de conjuncién vy las vainas radiculares libres
con intensidad disminuida en secuencias T2 grado IV de
Pfirrmann. Se destaca la presencia de lesién ocupativa
en el espacio extramedular posterolateral izquierdo con
discreta hiperintensidad en las secuencias realizadas que
abarcan de T12 a L3 con compresién y desplazamiento
del cono medular y filium en forma ventral, los cuales
muestran intensidad homogénea en las secuencias efec-
tuadas (Figuras 1y 2).

Durante su hospitalizacién se lleva a cabo protocolo
prequirdrgico y se procede a laminectomia dorsolumbar
con toma de biopsia y reseccion subtotal, se efectda pro-
cedimiento quirdrgico sin complicaciones aparentes; en el
transoperatorio se observan hallazgos de tumoracién en vino
de oporto, vasos de neoformacién y hematoma subagudo.

RESULTADOS

El reporte histopatoldgico revelé los siguientes re-
sultados:

Descripcién macroscopica: se describen varios frag-
mentos de tejido, el mayor de 4 x 3 mm de forma irregular
color blanco, gris y rojo de aspecto hemorragico integros.

Descripcién microscépica: se observa una prolifera-
cion de vasos capilares de pared delgada congestivos, una

Figura 2: Resonancia magnética nuclear en corte
sagital.
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proliferacion de células estromales de tamafo grande,
con citoplasma amplio y espumoso (xantomizados), con
nicleo hipercromético de tamafo mediano, nucléolo
pequefio sin atipia y mitosis escasa (dos en 10 campos de
alto poder). Se observan areas con hialinizacion estromal,
asi como zonas de hemorragia (Figuras 3A 'y B).

Con diagnéstico histopatolégico de
hemangioblastoma

La inmunohistoquimica reporté: 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.

DISCUSION

Generalmente el diagnéstico de esta patologia es
incidental, caracterizado por la ausencia de sintomas neu-
rolégicos. El cuadro clinico de estos tumores se determina
en parte por su ubicacién.

El hemangioblastoma espinal representa del 1.6 al
7.2% de todos los tumores espinales y no hay predilecciéon
por género. Son neoplasias de grado bajo (grado | de la
OMS) y se encuentran mds cominmente en pacientes
menores de 40 afos. La médula espinal tordcica esta
involucrada con mayor frecuencia (50%), seguida de la
médula espinal cervical. S6lo 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.®
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Figura 3:

Ay B) Hemangioblastoma.

La sintomatologfa de los hemangioblastomas depen-
de de la localizacién tumoral, la presencia de edema
y/o quistes asociados y la velocidad de crecimiento. La
reseccién quirdrgica es el tratamiento de eleccion de los
hemangioblastomas esporadicos y asociados con VHL
sintomdticos o que presenten crecimiento radiolégico.”

Los sintomas que acompanan a los hemangioblastomas
son los cambios sensoriales y disfuncién motora. El sintoma
mas temprano del cambio sensorial por lo regular se debe
al deterioro de la ubicacién del tumor en el area dorsal
y al efecto de masa en la médula espinal.® La duracién
media entre el inicio y la manifestacion de los sintomas es
de aproximadamente 30 meses, lo que refleja el patrén
lento e indolente del crecimiento del tumor.?

En este caso se observé como sintoma principal el
dolor dorsolumbar, asi como disminucion de la fuerza
muscular en extremidades inferiores; de modo que al
realizar los estudios de imagen, éstos revelaron lesion tu-
moral en regién T12-L3, y posteriormente, la confirmacién
histopatolégica de hemangioblastoma en dichas regiones.

La paciente tenfa antecedentes que pueden asociar-
se a dicha patologfa. El hecho de presentar diabetes de
larga evolucién es una de las posibles explicaciones de
las microangiopatias manifestadas en diferentes lugares
anatémicos como la hiperperfusién de ésta en etapas
tempranas debido al aumento de la presién capilar. Una
segunda explicacién de las microangiopatfas en diabe-
tes gira en torno a la disfuncién del endotelio vascular,
secundario a la hiperglucemia, la liberacién de citocinas
o la participacion de los componentes del sindrome me-
tabélico, lo cual puede relacionarse con el evento previo
de isquemia cerebrovascular. Lo anterior esta asociado a
alteraciones en las regulaciones transcripcionales y en los
factores inducidos por hipoxia debido a la inactivacién del
gen VHL o la produccién de su proteina, que puede estar
ausente o defectuosa, de manera que activan la via del
factor inductor de hipoxia, aumentando la captacién de
glucosa y con ello la expresion del factor de crecimiento
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endotelial vascular (VEGF) mitégeno especifico de la célula
endotelial. La eritropoyetina y otros factores mitogénicos,
como el factor de crecimiento derivado de plaquetas f y
el factor de crecimiento transformante a, pueden permitir
la formacion de tumores.™°

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."

Histopatolégicamente, desde el punto de vista ma-
croscépico, los hemangioblastomas se dividen en cuatro
tipos: tipo |, quisticos (6%); tipo I, con predominio de
quisticos y con un pequefio nédulo mural (es el tipo més
frecuente, 65%); tipo lll, o forma sélida (25%), y el tipo
IV, o forma microquistica (4%)."? Desde el punto de vista
microscépico, estan formados por células neoplésicas
estromales de origen desconocido que se asocian a una
angiogénesis reactiva. En ocasiones presentan atipias,
hipercromia y vacuolas lipidicas en su interior. Debido a
la alta vascularizacion, no es infrecuente observar hemo-
rragias intratumorales."3

Un panel inmunohistoquimico confirmatorio para los
hemangioblastomas puede incluir tincién positiva para
vimentina, a-inhibina,'* > proteina S-100 y NSE, y tincién
negativa para CK, EMA, CCmarker,'® CD34, HMB-45 y
GFAP en el compartimento del tumor de células claras
del estroma.’”/18

Los pacientes con hemangioblastomas esporadicos,
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
caracteristicas clinicas y radioldgicas de esta enfermedad.’®

Dada la naturaleza benigna de este tumor y del 80
al 90% de éxito en el tumor completo, la reseccién de
hemangioblastomas se considera el tratamiento de elec-
cién.! La reseccion quirdrgica sola asegura una excelente
tasa de control del tumory un buen resultado. La interven-
cién quirdrgica esta indicada para lesiones sintomadticas,
lesiones con crecimiento acelerado o lesiones que com-
prometen importantes estructuras neuroldgicas.? Debido
al pequeno tamano de los hemangioblastomas espinales,
las técnicas minimamente invasivas se han utilizado en
los Gltimos afos para acceder y resecar estos tumores.?
La cirugia para hemangioblastomas espinales esporadi-
cos puede ser muy gratificante, ya que los pacientes a
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menudo muestran sintomas que mejoran después de la
operacién.??

Es importante destacar que la técnica quirdrgica varia
segln el tamafio y la localizacion del tumor y realizar la
formacién de un plano con la capsula del hemangioblas-
toma, lo cual evitara la pérdida de sangre. Este debe ser el
objetivo de la cirugia en lugar de la reduccién intracapsu-
lar. Los resultados quirtrgicos descritos demuestran que la
reseccion casi total de estas lesiones se puede lograr con
un minimo de nuevos déficits neuroldgicos, si los hay.??

En cuanto al tratamiento, en este caso se encontré in-
vasion extradural en el transoperatorio al efectuar la toma
de biopsia. Ante la presencia de posibles complicaciones
por la cirugia de reseccién subtotal realizada, a pesar de
que la paciente mostré mejorfa clinica posterior al trata-
miento quirdrgico, se sugirié tratamiento con radioterapia
debido a las comorbilidades observadas; sin embargo, no
fue aceptada por la paciente y familiares.

Los pacientes con hemangioblastoma esporadico de-
sarrollaron tumores recurrentes adyacentes a la cavidad
quirdrgica, mientras que los pacientes con hemangio-
blastomas asociados con VHL desarrollaron con mayor
frecuencia la progresion remota de tumores nuevos.2*

La recurrencia de hemangioblastomas esporadicos se
observa con menos frecuencia que los hemangioblasto-
mas asociados con VHL. Cuando los hemangioblastomas
esporadicos se repiten, generalmente se asocian con una
reseccion subtotal.?®

CONCLUSION

Debido a que por lo regular estas neoplasias no
presentan sintomatologia significativa, y a pesar de su
baja incidencia, es de suma importancia incluirlas en el
diagnéstico diferencial de todo paciente con clinica de
mielopatia progresiva, ya que el prondstico mejora con un
diagnéstico oportuno debido a las posibles complicaciones
en el tratamiento quirdrgico versus conservador.

Existen dos modalidades de tratamiento disponibles
para los hemangioblastomas: cuando se convierten en sin-
tomaticos y con sintomatologia de mielopatia progresiva.
Asimismo, es recomendable |la toma de biopsia y, posterior
al resultado histopatolégico, la reseccién y/o radioterapia
de acuerdo al criterio, ya que hoy en dia no existen guias
que establezcan un manejo preciso, aunque en diversos
reportes se han observado remisiones exitosas sin recaidas
con radioterapia siendo ésta recomendable cuando existe
afectacion neurolégica como tratamiento paliativo.

Financiamiento: Ninguno.
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