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RESUMEN

En este articulo se describio un caso de hemangiopericitoma de rara localizacién intestinal cuyas
manifestaciones clinicas consistieron en dolor abdominal, anemia y una masa abdominal palpable
que requirié de tratamiento quirurgico; dos afos después de la resecciéon presentd una recidiva Unica
en intestino delgado que se localizé en raiz mesentérica y que pudo ser resecada en su totalidad,
con buena evolucién clinica veinticuatro meses después de la segunda intervencion. Después de
revisar la bibliografia, consideramos conveniente presentar esta forma excepcional del
hemangiopericitoma, asi como su posterior evolucion.
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ABSTRACT

A case with intestinal hemangiopericytoma was described, its location is extremely rare. Clinical
manifestations were abdominal pain, anemia and a palpable abdominal mass and surgical treatment
was given, after that the patient had a similar tumor located in the small intestine which was resected.
Twenty four months after the second surgical procedure the patient showed a favorable outcome.
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INTRODUCCION
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El hemangiopericytoma (HGPT) es una tumoracién de presentacion rara y descrita por Stout y Murray
en 1942, por vez primera, como una neoplasia propia de los tejidos blandos, presumiblemente
originada en los pericitos, que exhibe un patrén vascular caracteristico en “asta de venado”. Se trata
de un tumor de tipo vascular potencialmente maligno y poco frecuente. M

Enzinger y Smith en 1976, al analizar 106 casos de hemangiopericitoma encontraron que su
comportamiento bioldgico y prondstico variaba mucho dependiendo de los siguientes factores: edad
del paciente, sitio primario, tamafio, grado histolégico del tumor, y grado de enfermedad al momento
del diagnostico; lo que llevd a describir dos tipos de hemangiopericitomas, el hemangiopericitoma
infantil y el hemangiopericitoma tipo adulto. @34

Respecto a los tumores de este sistema, representa el 1%; su diagndstico y prondstico es
controvertido. Un 50% de ellos se localiza en partes blandas y principalmente en miembros inferiores.
En retroperitoneo representa un 25% de localizaciones y en el tracto digestivo (es6fago, estdmago,
intestino delgado y grueso) es bastante rara. .3
El HGPT se desarrolla a partir de los pericitos de Zimmerman, células mesenquimales primitivas con
capacidad contractil relacionadas con las células endoteliales capilares. En el microscopio 6ptico, los
pericitos son dificiles de distinguir de las células endoteliales, los fibroblastos y los histiocitos, por lo
que el diagndstico del HGPT se basa principalmente en el reconocimiento del patrén de su
arquitectura celular. ®)

Con los afos se ha descrito que este patron no es especifico pues se observa en otras
enfermedades, tanto benigna como maligna, se considera actualmente mas que un diagndstico, un
patron morfolégico que engloba diferentes trastornos, unas con patron HGPT-like (Ej: sarcoma
sinovial), otras realmente originadas en pericitos/células miodes como el miopericitoma/
glomangiopericuitoma y una ultima categoria correspondiente al grupo de enfermedades del tumor
fibroso solitario (TFS); que incluye las variantes fibrosas, celulares y las relacionadas como el

angiofibroma de células gigantes y el HGPT Iipomatosos.(e)

PRESENTACION DEL CASO

Femenina blanca, de 69 afos de edad, con antecedentes de operacién de fibroma uterino de hace
alrededor de 16 afos, en el 2006 ingresd en nuestro servicio con cuadro de dolor abdominal de
aparicion lenta progresiva y a cualquier hora del dia, de caracter difuso, intensidad moderada, sin
irradiaciéon caracteristica, que se aliviaba poco a la administracion de analgésicos y acomparnado de
anemia.

Al examen fisico, en el aparato ginecolégico se constaté tumoracion en proyeccién a donde debia
estar el Utero, de aproximadamente 8-10 cm fija en pared anterior, de consistencia dura y poco
movible. En las pruebas hematicas se detecté anemia normocitica, normocromica. La ecografia
abdominal mostré6 una masa localizada en el hipogastrio, bien delimitada y con un contenido
heterogéneo, en la laparoscopia se describe tumor multilobulado de coloraciéon violacea, fija en pared

anterior y cubierta por epiplén. Cistoscopia y rectoscopia normal.
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Se practico una laparotomia suprainfraumbilical en la que se hallé una tumoracion en el hipogastrio
independiente de vejiga y que interesaba asas intestinales delgadas, aproximadamente 10-15 cm de
ileon no terminal, se realizd exéresis de la tumoracion con reseccion parcial de intestino y
anastomosis termino-terminal con sutura helicoidal extramucosa a un solo plano. La evolucién
postoperatoria fue satisfactoria y la paciente fue dada de alta al séptimo dia de la intervencién.

El estudio anatomopatolégico definitivo de la pieza quirurgica informé que se trataba de un
hemangiopericitoma; a la paciente se le realizé tratamiento con poliquimioterapia. Dos afios después
reingresa con cuadro de similares caracteristicas, esta vez localizandose la lesion en la region de
mesogastrio practicandose una nueva laparotomia y donde se encuentra una tumoracion en la raiz
del mesenterio de intestino delgado (yeyuno) que no comprometia el transito del mismo lograndose
resecar en su totalidad. El estudio anatomopatoldgico arrojé un hemangiopericitoma recidivante de
meso de intestino delgado.

La paciente ha sido controlada periddicamente en las consultas externas y se encuentra asintomatica

y libre de enfermedad a los dos afios de la ultima intervencion.
DISCUSION

El hemangiopericitoma es un tumor mesenquimal poco frecuente que suele tener una distribucion
similar entre ambos sexos. Suele observarse en adultos y raras veces en nifios 5-10%. En todas las
series consultadas, la localizacion en partes blandas de los miembros inferiores es la mas frecuente
(50%), seguida por la localizacion retroperitoneal (25%), estos dos tipos de ubicacion se dan
mayoritariamente en adultos, mientras que en los nifios el HGPT tiene predileccion por la cabeza, el
cuello y los miembros inferiores, por este orden de frecuencia. Los HGP T de localizacién visceral son
raros y afectan, por orden decreciente, al intestino delgado, el estdmago, el colon y el eséfago. (2.4.5.7)
En la mayoria de lo casos la sintomatologia es inespecifica y depende de su localizacion. La
palpacién de una masa es el signo encontrado con mas frecuencia. (96%); ésta suele tener un
crecimiento indoloro, lento y progresivo. Raramente el HGPT se asocia con sindromes
paraneoplasicos, como hipoglucemias por secrecion de sustancias insulinoides y cuadros de
hipertensién arterial D La presentacion clinica de este caso coincidio con lo descrito en la bibliografia
consultada, ademas en el 2004, West et al ® en su trabajo describe una localizacion mesentérica
con similares caracteristicas al nuestro.

Los aspectos radiolégicos son inespecificos observandose solo un efecto de masa sobre estructuras
vecinas, mientras que los estudios ecograficos abdominales suelen mostrar una masa unica o
lobulada con contenido heterogéneo (focos de hemorragia y necrosis). Macroscopicamente se suele
presentar como masas woluminosas bien delimitadas y muy vascularizadas.

El tamafio medio de estos tumores es de 4-8 cm de diametro, pero en la bibliografia revisada se
comunican algunos casos de mas de 15 cm de diametro. Histolégicamente, el HGPT debe
diferenciarse de otros tumores vasculares y mesenquimales con patrén hemangiopericitoide, como el
sarcoma sinovial, el condrosarcoma, el fibrosarcoma, el histiocitoma maligno, el schwannoma, el

liposarcoma e incluso metastasis de adenocarcinomas. El patrén histolégico vascular es uniforme, al
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igual que la celularidad, constituida por células ovoides o fusiformes que rodean los canales
vasculares y se encuentran inmersas en una red de fibras reticulinicas . ®.10)

Otro de los problemas que surgen tras el diagndstico del HGPT es su benignidad o malignidad.
Enzinger y Smith establecieron que la presencia de necrosis, atipias celulares y un alto indice mitoético
condicionan una evolucién mas agresiva del tumor. En ausencia de estos criterios, sera la evolucion
clinica, con la presencia de metastasis o recidiva, lo que determinara el prondstico de la enfermedad,
que es maligno en el 50% de los casos. Las metastasis aparecen en un 37-65% de casos y se
distribuyen, por orden de frecuencia, en pulmonares, 6seas y hepaticas (10), lo que no coincidié con
nuestro caso, cuya localizacién de recidiva fue en mesenterio.

El tratamiento de estos tumores es sobre todo quirdrgico, mediante una amplia reseccion. Algunos
autores han ensayado la embolizacién preoperatoria con Gelfoam, esponjas de Ivalon y esferas de
Silastic para facilitar la exéresis quirurgica. El indice de recurrencias tras la exéresis es del 20-50%.
Se han descrito recurrencias transcurridos 20 afios de la exéresis primaria, por lo que es necesario
realizar un seguimiento de estos pacientes a largo plazo.

No hay acuerdo en cuanto a la efectividad de la radioterapia y la quimioterapia. Mira et al ®)
informaron de una respuesta satisfactoria a la radioterapia con remisién completa en el 47% de una
serie de 29 pacientes con recurrencia local; asimismo, las mejores respuestas las obtuvieron en
tumores de 5 cm de didametro y con dosis superiores a los 35 Gy.

La adriamicina sola o combinada se muestra como el agente citostatico mas efectivo y algunos
autores han obtenido una remision completa en el 50% de casos. Ortega et al consiguieron una
regresion temporal en un nifio con metastasis 6seas mediante la combinacién de actinomicina D,
ciclofosfamida y vincristina. ®)

Concluyendo nos encontramos ante un tumor de dificil diagnéstico clinico y anatomopatoldgico cuya
evolucién y su pronodstico son inciertos, o que hace necesario un seguimiento de los pacientes a
largo plazo y, al igual que para otros tumores, disponemos de cirugia sola o combinada con la

radioterapia de alto voltaje y quimioterapia para su tratamiento.
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