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Presentacion de caso
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en un adulto joven
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RESUMEN

El hemangiopericitoma es un tumor vascular maligno infrecuente (1 %), propio de adultos
entre los 40 y 60 afios, aunque puede presentarse en cualquier edad. La presentacién a nivel
temporo maxilar es extremadamente baja. Se reporta el caso de un paciente masculino de 24
afios de edad, tratado en el servicio de oncologia del Hospital Nacional “Guillermo
Almenara Irigoyen”, con tiempo de enfermedad de aproximadamente 24 meses por presentar
tumoracion dolorosa a nivel temporal y maxilar de 7 cm y 12 cm respectivamente. Presenta
mejoria al recibir tratamiento con radioterapia, quimioterapia con temozolamida, medicina
hiperbarica y rehabilitacion de los musculos de la boca. En cuento a su evolucion actual el
paciente se encuentra en un secundarismo activo. Ante estos casos es necesario que el
paciente realice control periddico por varios afios por posible metastasis a 6rganos
adyacentes; resaltar que al paciente no se le realizG extirpacion quirdrgica, considerada
tratamiento de eleccidn para estos casos.
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ABSTRACT

Hemangiopericytoma is a rare malignant vascular tumor (1%), typical of adults between 40
and 60 years of age, although it can present at any age. The presentation at the
temporomandibular level is extremely low. The case of a 24-year-old male patient is
reported, treated in the Oncology service at Guillermo Almenara Irigoyen National Hospital,
with a disease period of approximately 24 months due to a painful tumor at the temporal and
maxillary level of 7 cm and 12 cm respectively. He improved after receiving treatment with
radiotherapy, chemotherapy with temozolamide, hyperbaric medicine and rehabilitation of
the mouth muscles. Regarding his current evolution, the patient is in an active secondary
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cancer. In these cases, it is necessary for the patient to carry out periodic control during
several years for possible metastasis to adjacent organs. It should be noted that the patient
did not undergo surgical removal, which is considered the treatment of choice for these
cases.

Keyword: hemangiopericytoma; young adult; chemotherapy; radiotherapy.
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Introduccion
El hemangiopericitoma es un tumor vascular atipico maligno causado por la proliferacion
descontrolada de los pericitos; células endoteliales que estan adosados a canales de paredes
delgadas de capilares, arteriolas y vénulas. Su incidencia es del 1 % Yy es propio de adultos
de 40 y 60 afios.?
Con respecto a la localizacion puede surgir en cualquier parte del cuerpo; pero solo el 15-30
% se encuentra en la region de la cabeza y cuello; por lo que la localizacién temporo maxilar
es rara.?
El diagndstico se basa fundamentalmente en estudios anatomopatolégicos e
inmunohistoquimicos como Vimentina y marcadores CD 31 y CD 34 y el tratamiento de
eleccion es la reseccion quirdrgica completa del tumor' de esta manera se podria minimizar
las recidivas, dado que por sus caracteristicas de malignidad hay mayor posibilidad de
metastasis a pulmén, hueso, cerebro y corazén.*®
Esta investigacion tuvo el objetivo de describir y presentar los hallazgos del
hemangiopericitoma en una presentacion atipica y el tratamiento no usual con evidencia de
mejoria significativa en el paciente.

Presentacion del caso

Paciente vardn de 24 afios, procedente de Chiclayo, sin antecedentes patolégicos personales
ni familiares de importancia. El paciente presentd hace un afio aproximadamente una
tumoracion en la region temporo maxilar en el lado derecho de 4 meses de evolucion,
indoloro y de crecimiento lento - progresivo; en sus inicios.

Al examen general se encontrd al paciente en mal estado general con fascie dolorosa y al
examen fisico, en la region de la cabeza y cuello, se evidencio tumoracion en la region
temporal y maxilar superior de lado derecho, de aproximadamente 7cm y 12 cm de diametro
respectivamente de consistencia blando, inmovil y doloroso (Fig 1).
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Fig. 1 - Se observa tumoracion en region temporo maxilar de 7 cm (flecha amarilla) y 12 cm (flecha
verde) de didmetro respectivamente, blanda inmaovil y doloroso.

En los estudios imagenoldgicos; se encontré en el ultrasonido en partes blandas las
formaciones hipo-ecoicas vascularizadas en region temporomalar derecha y en el estudio de
Eco Doppler se evidencié incremento de flujo vascular, por ello se solicita una tomografia
espiral multicorte con contraste donde se observa amplia lesion expansiva que destruye
estructuras 6seas (Fig. 2).

Fig. 2 - En un corte sagital de craneo, se aprecia amplia lesion expansiva en region maxila temporal
de lado derecho que destruye estructuras 6seas adyacentes (flecha roja), de forma irregular y de
densidad heterogénea.

Se realiz0 biopsia tipo incision de la region tempo-maxilar, para hacer el estudio
anatomopatologico (Fig. 3).
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Fig. 3 - Tincion hematoxilina eosina 10 x. Se observa proliferacién celular con tendencia a algo
epitelial y células redondas que es sugerentes de células tipo pericitos con evidencia de algunas
mitosis alrededor de 20 %.

El perfil Inmunohistoquimica, reportd un tumor de naturaleza vascular; aparece positivo
para CD34 (Fig. 4A).

Fig. 4A- Marcador CD34, positivo. Se evidencia marca color marrdn a los vasos sanguineos
(flecha negra).

Vimentina, positivo; panqueratina, negativo; antigeno epitelial de membrana (EMA),
negativo; antigeno leucocitario comin (ACL), negativo; actina, negativo; S-100, negativo y
desmina negativo; concluyendo hemangiopericitoma de grado | (Fig. 4B).

Fig 4B - Marcador vimentina fuertemente positiva, bajo el parametro descrito esta en relacion a un
hemangiopericitoma.

Se le realiza la prueba confirmatoria por microscopia electrdnica siendo el resultado positivo
para un hemangiopericitoma (Fig. 5).
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Fig. 5 - Corte fino, se observa diversas células con diferenciacién pericitica, células de forma
ovoides y fusocelular. Los pericitos estan situados al borde de los vasos sanguineos, separados por la
membrana basal. También se observa una sustancia intercelular y foco de fibras de colageno con
presencia de vesiculas pinociticas.

Se realiza estudios de extension de la enfermedad mediante imégenes, no se reporta
metastasis. Finalmente se concluye lesion avanzada, a lo que la cirugia oncoldgica considera
inoperable por lo que se inicia tratamiento con quimioterapia y radioterapia. Paciente que
recibié quimioterapia via oral con temozolamida 250 mg diarias por 5 dias, (el primer dia 2
capsulas, el segundo-tercer-cuarto dia 1 capsula y el quinto dia 2 capsulas); a los tres dias de
haber terminado la primera sesién de quimioterapia presentd sangrado masivo de la parte
interna derecha de la cara con consecuente disminucion de la hemoglobina a 4 mg/dL, se le
realiza embolizacion con resultados favorables.

El paciente retoma tratamiento con quimioterapia de temozolamida de 250 mg y paralelo se
inicia y culmina satisfactoriamente las 33 sesiones. Un mes después el paciente vuelve a ser
hospitalizado por sangrado interno de la cavidad oral de contenido tipo tejido necrotico, se
administro antibioticos, y el examen fisico evidencio fistulas con drenaje activo externo en
cara derecha (Fig. 6).

Fig. 6 - Conjunto de lesiones cicatrizales - fistulosos con presencia de tejido de granulacion de forma
cerebroide.

(cc) IR Esta obra estd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




7 Eg,!MEBm Revista Cubana de Medicina. 2022 (Jul-Sept);61(Spl):e2718

Después de 7 meses se le inicia un tratamiento con medicina hiperbarica y recibe 14
sesiones con resultados favorable.

Se le programé al paciente inicio de rehabilitacion muscular de mandibula derecha por
disminucion en la apertura bucal, como consecuencia de la expansion del tumor. En los
controles correspondientes los estudios de imégenes no se evidencié metastasis a drganos
adyacentes. El paciente tuvo una evolucion favorable hasta que en julio de 2020 se le realiza
estudios imagenologicos como tomografia axial computarizada (TAC) y tomografia por
emision de positrones (TEP); en la cual se evidencia aparicion de adenopatias cervicales
derecho, nddulos de hasta 11mm en ambas bases pulmonares, adenopatia en el hilio
pulmonar izquierdo, lesion 6sea a nivel de la diéfisis proximal del fémur izquierdo; por lo
que se inicia tratamiento con quimioterapia basado en cisplatino/paclitaxel +filgastrim por 6
meses.

Al mes de terminar el tratamiento en un nuevo estudio se evidencid reduccion en tamafio de
las adenopatias y las lesiones ya anteriormente mencionadas; pero la aparicion reciente de
nodulos pulmonares a niveles de I6bulos inferiores, predominio derecho y erosion cortical
Osea del trocanter menor izquierdo, por lo que se concluye que el paciente estd en un
secundarismo activo.

Discusion
El hemangiopericitoma como tumor de origen vascular surge de los pericitos de
Zimmermann, propio de adultos entre 40 y 60 afios, sin predileccion de sexo y con alta
recurrencia de hasta 10 afios, tipicamente se presenta en extremidades inferiores, pulmon,
pleura y meninges.®” En este caso se reporta un paciente masculino de 24 afios de edad con
localizacion atipica a nivel temporo maxilar.
En un analisis de serie de casos, se estudiaron 106 pacientes con diagndstico de
hemangiopericitoma, y se concluye que las presentaciones méas frecuentes se asentaban en el
muslo y a nivel del retro peritoneo pélvico esta se asociaba a una tumoracion indolora como
primer sintoma.® En el paciente la localizacién atipica se present a nivel maxilo temporo
facial (region temporal y maxilar superior derecho de 7cm y 12cm), las tumoraciones se
caracterizaban por ser blandas, inmdéviles, indoloras en sus inicios con lesiones expansivas y
destrucciones 6seas adyacentes.
En relacion al perfil inmunohistoquimico la positividad para CD34 y vimentina, con
negatividad para CD31 y S-100 es caracteristica del hemangiopericitoma.®) En la
presentacion de este caso también el estudio inmunohistoquimico mostro positividad para el
marcador CD34 y vimentina.
Asi mismo se recomendé realizar la microscopia electronica, porque muestra una clara
evidencia del tumor, y ayuda a ser diagnosticado con mayor precision de este, se realizé
sobre un fragmento del tumor.®? En el caso del paciente en estudio se realizé un estudio con
la microscopia electronica en el Instituto Nacional del nifio de San Borja, Lima-Peri. El
diagndstico fue confirmado de hemangiopericitoma.
El tratamiento de eleccion es la reseccion quirtrgica completa del tumor ya que es el
principal factor prondstico para evitar las recidivas, asociado a estudios vasculares

6

(G ev-rc | Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CIMED Revista Cubana de Medicina. 2022(Jul-Sept);61(Spl):e2718

/AP EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

preoperatorios y embolizacion arterial por riesgo de sangrado.™ El paciente en estudio no
se le pudo realizar la cirugia de reseccion completa debido al alto riesgo de sangrado ya que
habia compromiso del nervio optico.

Se menciona ademas tratamientos coadyuvantes como radioterapia, quimioterapia y terapia
antiangiogénica, con el objetivo de disminuir el tamafio tumoral y facilitar la
reseccion. 213 Se inicia tratamiento con quimioterapia y radioterapia mas de 14 sesiones
de medicina hiperbarica y evidencid una evolucion favorable para el paciente.

Se menciona que la radiocirugia con rayos Gamma, seria un tratamiento menos invasivo ya
que utiliza la radiacion focalizada durante la cirugia en el cerebro. Permite enfocar 192
haces de radiacion exactamente en el area de tratamiento donde cada haz es demasiado débil
para causar dafio al tejido normal del cerebro.®®

Ante estos casos de hemangiopericitoma es importante que se realicen los controles
periodicos por posibles metastasis a 6rganos adyacentes con aparicion en un aproximado de
2 0 3 afos a partir del diagnostico. Que se le realice la microscopia electronica para el
diagnostico; ya que es considerado relevante y solo se realiza en el Instituto Nacional del
Nifo. El tratamiento de eleccion es la reseccidn quirdrgica ya que este tipo de tumor es radio
resistente; pero siempre se debe evaluar el caso de los pacientes de forma individualizada.
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