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CASOS CLINICOS

Dres. Agustin A. Calvelo,

Los autores presentan un caso de hemangio-
pericitoma maligno de partes blandas de region
lumbar; tratado mediante reseccion local en
block. Actualmente asintomatico luego de 18
meses de evolucion clinica. El control postope-
ratorio debe ser prolongado en virtud de que
las recidivas o las metastasis son frecuentes aiin
mas alla de los 5 afios luego de tratamientos
aparentemente exitosos.

Palabras clave (Key words, Mots clés) MEDLARS:

Soft tissues tumcrs.

En el grupo de los sarcomas de partes blan-
das (1, 27, 33, 39, 42) los tumores vasculares
criginados en las células mesenquimatosas an-
gioformadoras, se diferencian en dos tipos his-
topatologicos, segiin el predominic del elemen-
to tumcral proliferado: endotelial o hemangi-
endotelicma, y peritelial o hemangiopericito-
ma (37). En 1942, Stout y Murray acufiaron
la denominacién de hemangiopericitoma para
denominar a un tumor vascular, caracterizado
pcr una proliferacion celular extravascular o
peritelial, derivado de los pericitos de Zim-
mermann o células perivasculares de Rouget.

En 1949, Stout (38) prezentdé 25 nuevos ca-
sos, que confirmarcn a dicho tipo tumoral co-
mo entidad clinico-patoldgica bien diferencia-
da. Stout (40) en 1956, analizé una serie de 197
casos en que, ademads, confirmo el valor incier-
to de la histclogia para el diagnéstico de ma-
lignidad clinica. Mc Cormack y Gallivan (24)
publicaron 14 casos; Kauffman y Stout (21) en
1960, aportaron 31 casos de hemangiopericitc-
ma en ninos y jovenes, confirmando su varia-
bilidad morfolégica y biclégica; posteriormen-
te, Fischer (15) y O’Brien (31) comunicaron
nuevas observaciones.

En 1970, Backwinkel y Diddams (4) presen-
taron una revisién de 224 casos de la casuis-
tica mundial, jerarquizando especialmente su
malignidad evclutiva, su tasa de recurrencia y
el resultado de las diferentes terapéuticas uti-
lizadas. Hollmann (20) hizo el anélisis de 276
observaciones publicadas, aportando 5 casos
propics. Walike y Bailey (41) en 1971 publi-
caron una revisiéon exhaustiva de hemangiope-
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ricitoma de topografia cefilica y cervical, to-
talizando 45 observacicnes. Binder y col. (6)
publicaron en 1973 una serie de 54 casos de
topografia intraabdominal.

Mac Master y col. (25) realizaron un estu-
dic retrospectivo de 60 casos en 1975, corre-
lacionando la evolucién clinica al tipo histold-
gico, y exponiendo loz diferentes planes tera-
péuticos segin su etapa evclutiva. En 1976
Enzinger v Smith (14) publicaron una exten-
sa serie de 106 casos.

En el Uruguay, los uinicos casos publicados
anteriormente correspcnden a un hemangiope-
ricitoma retroperitoneal presentado por Men-
doza y Vicla en 1959 (26), citado también por
Cassinelli (9); y otro de localizacién parotidea
presentado por Armand Ugoén y col. (3) en
1976. Las publicacicnes nacionales sobre sar-
comas de partes blandas de Folle (16) y Aguiar
(2) no refieren ninguna observacion de este
tipo tumoral. La revisiéon casuistica realizada
en 1973 por Purriel y col. (36) no evidencio
ningiin casc de angiozarcoma; D’Auria y col.
(12) refieren una unica observacién.

Por ser un tumor vascular infrecuente, de
demostrada ubicuidad topogréfica, de indivi-
dualidad histogenética actualmente dilucidada y
de histopatolcgia definida; que presenta un
comportamiento biolégico proteiforme (21, 25),
condicionando por ende diferentes procedimien-
tos terapéuticos segiin su etapa evolutiva; cree-
mos justificada la prezentacion de esta cbser-
vacion correspondiente a un hemangiopericito-
ma de partes blandas de topografia lumbar tra-
tado quirargicamente, sin recidiva ni metasta-
sis demostrables luege de un control clinico -
paraclinico estricto de 18 meses.

CASUISTICA

S. T. de R. N9 Reg. Clinica Quirurgica “3”: 035. 54
afios. Sexo femenino.

A, P. Multipara, multigesta; menopausia desde los
52 afios. Eventracion diafragmatica izquierda diagnosti-
cada desde los 20 aiios.

A. Familiares y ambientales: Nulos. Tumefaccién en
region lumbar derecha, inicialmente pequefia, superfi-
cial, de crecimiento rapidamente progresivo durante los
dos meses anteriores a la consulta; sin fenémenos in-
flamatorios asociados. No repercusion local, regional ni
general. Examen: Tumor parietal situado en la regién
téraco-lumbar derecha bien delimitado; de forma ovoi-
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dea; de dimensiones 12 x 6 x 4 cmts. aproximadamen-
te en sus diametros mayores; de consistencia reniten-
te; que se moviliza sobre el plano profundo 6seo-mus-
cular; discretamente doloroso y con cubierta cutanea
sana. No signos seudoinflamatorios. Auscultaciéon s/p.
Examen regional y general: normales. Terreno s/p. No
evidencia de metastasis.

* Puncién citolégica. Placas de células atipicas y
anaplasicas de la linea conjuntiva. * Biopsia incisional.
Hemangiopericitoma maligno. (14.6.76). * Rx. tumo-
ral: area de densidad aumentada, no calcificaciones.

No compromiso de estructuras 6seas adyacentes. Rx.
téorax: eventracion diafragmatica izquierda. Resto nor-
mal. Resto de exdmenes paraclinicos normales.

* Operacion. (17-VI-76). Resecciéon parietal en mo-
no-block, incluyendo la aponeurosis superficial de los
musculos espinales y el periostio externo de la 112 y
122 costilla.

* FEvolucién postoperatoria. Buena. Alta al 59 dia.
Evolucién alejada: asintomatica durante 15 meses. Con-
troles clinicos y paraclinicos periédicos: normales, sin
recidiva local ni metastasis demostrables.

Anatomia patolégica: Macroscopia

Nodulo principal hipodérmico 10 x 53 x 5 cm lo-
iHulado no encapsulado, hemorragico, friable con areas
rribosas; separado del plano cutaneo por tres peque-
fios nodulos satélites hemorragiccs; contactando en
profundidad con la aponeurosis de los musculos espi-
nales.

Microscopia

No6dulo constituido por una proliferacién vascular
con vasos de pared delgada asociada a una densa pro-
liferacién de elementos periteliales; con anaplasia mo-
derada y numerosas mitosis (hemangiopericitoma tipo
maligno).

COMENTARIO

Desde su descripcién original en 1942 (37),
el hemangiopericitoma ha side un tumor vas-
cular de discutida individualizacion. Inicial-
mente relacionado con los tumores glomicos
desde que Murray (30) estableciera mediante
la técnica del cultivo de tejido, que el ccm-
ponente epitelioide (Masson) derivaba tam-
bién del pericito de Zimmermann. Sin em-
bargo, posteriormente, criterios histepatologi-
cos y clinicos (40) y mas recientemente estu-
dios ultraestructurales (29) han permitido de-
finitivamente diferenciar ambos tipos tumecra-
les, y establecer su individualidad anatomopa-
tolégica (5, 19, 21, 23, 38, 39), confirméandose
su origen histogenético del pericite. La clasi-
ficacion Histolégica Internacional de Tumores
de Partes Blandas propuesta por la Organiza-
ciéon Mundial de la Salud, lo incluye en sus
dos formas histolégicas, benigna y maligna,
desde 1969 (13).

Su incidencia absoluta no puede ser cono-
cida; sin embargo Stout ya establecia en 1942
una frecuencia del 1,3 % en una serie de 691
tumores vasculares (37).

El estudio de su distribucién etaria permi-
te concluir que puede presentarse desde el pe-
ricdo neonatal hasta la vejez, no existiendo
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variaciones significativas entre las diferentes
décadas (4), sin embargo Muhajed y col (28)
y Mc Master (25) establecen una maxima inci-
dencia entre la 52 y 62 década. Diferentes se-
ries indican una distribucién igualitaria por
sexo; exceptuandose en el primer afio de vi-
da en que predemina en varores (4, 14, 15, 20,
21, 24, 25, 31, 40).

Su origen vascular explica su ubicuidad to-
pografica: cabeza y cuello (4, 21, 31, 38, 41);
térax: (4, 38); abdomen y pelvis: (6, 14, 25);
miembro superior: (28); miembro inferior:
(31); y sistema nerviosc central y meninges:
(4, 25). Segun la revision de 224 casos de
Backwinkel y Diddams (4) la mitad de los
mismos se topografiaba en las partes blandas
del tronco y miembres: coincidiendo la mayo-
ria de los autores en dicha predominancia.

Clinicamente el hemangiopericitoma tendria
un comportamiento variable, segiin el tejido
hespedero y segiin su propio potencial evolu-
tivo: es un tumor de biologia desconcertante
(Kauffman), clinicamente proteiforme (Ja-
cobson). Respecto a les tumores de partes
blandas del tronco, generalmente se presen-
tan como una tumefaccion nodular, solitaria,
excepcicnalmente multiple (41) bien delimita-
do, rapidamente creciente, de topografia supra
o subfascial, predominando en el dorso (25).
Asintomatice; cuando se acompana de dolor és-
te es continuo y gravativo a diferencia del do-
lor paroxistico del tumor glémico (25) atri-
buyéndclo Backwinkel a la invasién de ele-
mentos nerviosos wvecinos. Hallazgo casual en
el 5 % de los casos; en el 75 % de las obser-
vaciones de Mc Master el tiempo transcurrido
entre su hallazgo y la primera consulta fue
de un afo (25). La compresion de las luces
capilares por la proliferacién peritelial expli-
ca su falta de coloracién a través de lcs pla-
nos de cubierta en los tumores superficia-
les (4). La auscultacion del tumor excepcio-
nalmente demuestra la presencia de un so-
plo (2 veces en 60 casos) (25) evidenciando
una fistula arterio-venosa funcionante.

Excepcionalmente se refiere la asociacion de
hipcglucemia e hipertensién arterial (35).

El estudio radioldgico simple de partes blan-
das con técnica adecuada es negativo en un
elevado porcentaje de casos; en - otros, puede
demecstrar: aumento de la densidad radiol6-
gica (como en el caso presentado); calcifica-
ciones intratumorales; imagenes de rarefaccién
6sea, cstedlisis o periostitis en las estructuras
6seas vecinas (Mac Master).

El1 ectudio radiolégico toracico puede ser
normal o eventualmente demecstrara metastasis
pulmonares unicas o multiples sincrénicas con
el tumor primario; mas frecuentemente, me-
tastasis metacronas respecto a tumores trata-
des previamente.

Los estudios radiolégicos contrastados (arte-
rio y flebografia), no son de aplicaciéon prac-
tica en esta tcpografia, sin embargo, son de
especial interés en los tumores de los miem-
bros(28).

La puncién citolégica es un procedimiento
semioldgico, pcco traumatizante y ‘con escasas
posibilidades de diseminacién tumoral, que pre-
senta estimable valor, aunque limitadc, en el
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diagnostico de tumor maligno de la linea con-
juntiva; permitiendo su diferenciacién de los
tumores malignos epiteliales (metastasis epite-
liomatcsas en partes blandas) y de otros pro-
cesos tumorales benignos (12, 34). No obstan-
te, su diagnostico debe ser controlado pcr el
estudio histolégico tumoral mediante biopsia,
previamente a cualquier procedimientc tera-
péutico.

La biopsia extemporadnea en los tumores de
partes blandas tiene en nuestro medio, limi-
taciones ciertas, por lc cual se opté6 por la
biopsia diferida. Experiencias recientes y estu-
dios estadisticos demuestran que no hay dife-
rencia entre la diseminacion metastéasica en ca-
so de tumores malignos que previamente a la
operacién hubieran sido sometidos a biopsia,
con respecto a los tratados quirtrgicamente sin
biopsia previa (Cole). Se prefiri6 la biopsia
incisional, procedimientc electivo y de contra-
indicaciones limitadas en este caso (sin signos
de malignidad clinica, sin crecimiento a pre-
siéon), planeandose el tratamiento quiruargico,
definitivo nc méas allad de las 48-72 horas si-
guientes (12).

Es posible, en caso de tumores bien limita-
dos y en localizaciones que permitan su am-
plia exéresis sin =acrificio de estructuras que
comprometan la funcidén, practicar primaria-
mente la bicpsia-exéresis amplia que permi-
tiendo el estudio histopatolégico completo de-
terminaria eventualmente un replanteo tera-
péutico postericr (2).

Stout (37, 38) y Kauffman (21) destacan la
ausencia de correlaci¢n entre el tipo histclé-
gico benigno o maligno y su evolucién clinica.
Mc Cormack (24) establecié tipos citolégices
dominantes en el comporente peritelial (inma-
duro, maduro e intermedio), destacando que la
presencia de mitcsis sugeriria malignidad; sin
embargo lesiones con mitosis escasas o ausentes
igualmente son metastasiantes.

Murad (29) sugiere que la pérdida de las
membranas basales y la pobre diferenciacién
celular puede explicar su comportamientc ma-
ligno.

Mac Master y col. (25) describieron tres ti-
pos clinico-patolégicos: benigno, intermedic
(border-line) y maligno, este ultimo caracte-
rizado por mitcsis escasas asociadas a anapla-
sia moderada o mitosis en nimero intermedio
y anaplasia leve, sin modificaciones de la red
reticulinica, pudiendc presentar o no invasion
vascular.

Cassinelli prefiere denominar hemangio-endo-
telioma a los tumores vasculares con hiperpla-
sia celular predominante, independientemente
de la ubicacién endo o peritelial del crecimien-
to con relacién a la pared argiréfila del vaso
y en ausencia de caracteres atipicos evidentes.

La malignidad histolégica constituida por ati-
pismo citelégico, crecimiento desordenado, anas-
tomosis de las cavidades vasculares, infiltra-
cién periférica y metastasis se expresa mejor
en el término de angiosarcoma dejando en se-
gundo términc la consideracién intra o extra-
vasculor del crecimiento angiocelular (8, 9).

La incidencia de las formas malignas de he-
mangiopericitoma oscila entre 35.5 % (Stout)
y 52.2 % (Backwinkel). Las metéstasis se pre-
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sentan en frecuencias variables segiin los au-
teres: 35 % (21, 24), 45 % (15, 20), 50 %
(18), 64.5 % (25).

Siendo las lesiones retroperitoneales y las
mas profundas de los miembros, las que tienen
mayor poder metastasiante (21, 37, 38); su lo-
calizacién electiva es la pulmcnar, menos fre-
cuentemente: cerebro, estomago, intestino, pe-
ritoneo, vulva, huesos largos, 6rbita, ganglios
(16 % Shieber). El tiempo de aparicién de
las metéstasis oscila entre 1 y 5 afics, pero no
infrecuentemente aparecen a los 10, 19 y 26
anos luego de la reseccién primaria, por lo cual
el control evolutivo a large plazo, de por vi-
da, cs obligatorio.

Backwinkel y Diddams (4) concluyen que
por prezentar una tasa de recidiva local y me-
tastasis en el 52.2 % de les casos tratados, el
hemangiopericitoma es un tumer potencial-
mente maligno; invaliddndose toda diferencia-
ciéon en formas benignas y malignas, criterio
pocc: confiable desde el punto de vista pronds-
tico. La malignidad tumoral estd maéas condi-
cionada a =u comportamiento respecto al or-
gano huésped, que a su fcrma histopatolégica
como lo sefnalan las tasas de recurrencias se-
gun las diferentes topografias (50.5 % en los
de partes blandas del tronco y miembros).

Establecide el diagnostico de certeza y con-
ciderando los factores enunciados por Aguiar y
col. (caracteres del tumor, biologia tumoral y
particularidades del enfermc) (2) tacticamen-
te se plantes la terapéutica quirurgica, proce-
diendo a la reseccion local en monoblock, in-
cluyendo grupos musculares y sus vainas des-
de la piel hasta el periostio.

Unicamente la cirugia de reseccién asegura
una aceptable tasa de curabilidad a les 5 anos:
53.1 % (4), y una baja tasa de recurrencia
al ano: 6.2 %; 18.2 % entre 1 y 5 anos; y 22%
después de los 5 afios.

En virtud de la relativa radiorresistencia del
hemangiopericitoma, la radioterapia en el tra-
tamiento de la lesiéon primaria no mejcra sig-
nificativamente la tasa de curabilidad a los 5
aflos como unica terapéutica 13.3 % y aso-
ciada a la cirugia 33.3 %; no disminuyendo las
tasas de recurrencia (4). Tampocc tiene éxi-
to como tratamiento de las recidivas, ni de las
metéstasis (25). La rodioterapia se reserva-
ria como tratamiento ccadyuvante postopera-
torio y en el tratamiento paliativo de las me-
tastasis multiples (17).

La asociacién de radioterapia con actincmi-
cina D permitiria demostrar a Cupps (11) la
regresiéon de metastasis pulmonares.

La quimioterapia (regional o general) en el
hemangiogericitoma, puede ser utilizada ccmo
tratamiento paliativo en las recidivas y en la
fase de diseminacién metastasica con éxito di-
simil (7, 10, 15, 32).

RESUME
Hémangio-péricytome lombaire
On présente une observation de Hémangio-péricyto-

me maligne de topographie lombaire, traité avec ré-
section lccale en bloc.
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Aprés 18 mois de contréle clinique il reste asinto-
matique. Le contréle sera long en relation avec les
recidives ou les métastases, frequents méme aprés 5
ans de traitement correct.

SUMMARY

Lumbar hemangic-perycytome

A case of malignant hemangiopericytoma of the
lumbar somatic soft tissues is presented. It was treat-
ed by radical en bloc surgical excision. Now it is
asyntomatic after 18 months.

Long term follow-up is recommended because lo-
cal recurrence or metastasis may occur longer than
5 years after apparently successful treatment.
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ADDENDUM

Recientemente (10-III-78), en un estudio radiologi-
co se le constaté una voluminosa masa de aspecto tu=
moral en el 16bulo medio del pulmoén derecho. Actual-
mente estd siendo preparada para la toracotomia ex-
ploradora.
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