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DIAGNOSTICO POR IMAGEN

Hemangioblastoma cerebeloso

Mujer de 55 anos de edad, diagnosticada de hi-
pertensiéon arterial y con tratamiento farmacoldgico.

Acude a su médico de atencidn primaria por pre-
sentar un cuadro de mareo constante desde hace
aproximadamente un mes, que se exacerba con
los movimientos bruscos de la cabeza. Se acompa-
na de cefalea parietal con irradiacién occipital bi-
lateral, que parece aumentar con los movimientos
y con las maniobras de Valsalva; los sinfomas se han
controlado sélo parcialmente con antiinflamatorios
no esteroideos. Presenta ademds acufenos bilate-
rales, nduseas y vomitos, asi como inestabilidad pro-
gresiva en la marcha.

Durante la exploracioén fisica la auscultaciéon car-
diacay pulmonar son normales. No existen oftalmo-
paresias y la fuerza estd conservada. Los reflejos os-
teotendinosos estdn exaltados de forma simétrica y
generalizada. No existen alteraciones sensifivas y la
prueba de Romberg es negativa. No hay dismetrias

Figura 1: TC craneal basal (A y B), que muestra una lesién quistica en el he-
misferio cerebeloso derecho (flechas amarillas) con componente sélido iso-
denso al parénquima en su margen posterior (flechas azules), que se realza
tras la administracion de contraste intravenoso (C y D).

ni disdiadococinesias y la marcha es inestable y sin
lateralizaciones.

En el contexto del cuadro subagudo de cefalea
de un mes de evolucion, con datos de organicidad
y clinica compatibles con vértigo central, se solicita
tomografia computarizada (TC) craneal.

En la TC en el hemisferio cerebeloso derecho se
visualiza una lesién de 4,4 x 3,9 cm, de predominio
hipodenso, con una porcién nodular de 15 mm en
suU region mds posterior y de mayor densidad. Tras la
infroduccion del contraste yodado intravenoso se
objetiva una captaciéon intensa y heterogénea del
noédulo mural (figura 1). Se identifica una hipoden-
sidad perilesional compatible con edema. La le-
sion produce efecto de masa sobre el parénquima
adyacente y herniacién transtentorial ascendente.
La compresiéon del cuarto ventriculo condiciona la
aparicién de una hidrocefalia triventricular (figura
2). Estos hallazgos pueden corresponder a un he-
mangioblastoma, pero no se puede descartar otro
tipo de lesiones tumorales (metdstasis, astrocitoma).

Se remite a la paciente a Urgencias del hospital
para ingreso. Se completa el estudio con resonan-
cia magnética (RM) y angiografia cerebral. La RM
(figura 3) pone de manifiesto hallazgos similares a
los de la TC: presencia de una masa quistica con un
polo sélido en la fosa posterior, con algun septo en
su interior y estructuras vasculares. El componente
solido es isointenso con el parénquima cerebral y
capta contraste de forma intensa y heterogénea;
no se aprecia captacion de las paredes del quiste.
Se observa el edema vasogénico circundante vy el
efecto de masa de la lesidn sobre el cuarto ventri-
culo, que produce dilatacion ventricular y edema
fransependimario.

La arteriografia (figura 4) muestra una masa con
un nddulo hipervascular en su cara inferior, depen-
diente de la arteria cerebelosa pdstero-inferior.

Los hallazgos de los estudios de imagen su-
gieren como diagndstico mds probable el de
hemangioblastoma.

Se realiza extirpaciéon quirldrgica completa de la
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lesidn mediante craneotomia suboccipital; se co-
loca un drenagje ventricular frontal derecho de for-
ma transitoria. La evolucién es favorable, sin se-
cuelas neuroldgicas. La paciente se mantiene con
drenaje ventricular abierto durante 2 semanas por
acumulo de ligquido cefalorraquideo (LCR) occipi-
tal. Posteriormente se cierra el drenagje y se man-
tiene otros 3 dias en observacidén con proteccion
antibidtica, tras de los cuales no presenta fistula
del LCR ni sintomas de hipertension intracraneal. La
paciente es dada de alta con perfecta situacion
neuroldgica.

El estudio histolégico muestra una proliferacion
tumoral de células estromales homogéneas de
citoplasmas amplios y claros, microvacuolados, de
aspecto lipidico, con presencia de pequenos gra-
nulos citoplasmdticos PAS+. La tumoraciéon presen-
ta una rica red vascular de tipo capilar, sin atipias
ni mitosis, con buena delimitacién con el tejido ce-
rebeloso circundante, compatible con hemangio-
blastoma cerebeloso.

COMENTARIO

El hemangioblastoma es una neoplasia vascu-
lar benigna que se encuadra dentro de los tumo-
res meningeos de origen incierto de grado | de la
OMS. Son tumoresraros y comprenden el 1-2,5 % de
tfodas las neoplasias infracraneales.

Figura 2: TC craneal basal (A y B), que muestra dilatacion del sistema ventri-
cular cerebral (hidrocefalia) secundaria a la compresion del cuarto ventriculo
por el tumor, y signos de herniacién transtentorial ascendente
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Es el tumor primario intraaxial mds frecuente en
la fosa craneal posterior en adultos (supone 8-12 %
de las neoplasias en esta localizacion); la médu-
la espinal es la segunda localizaciéon en frecuen-
cia (3-13 % de tumores de la médula espinal). Se ha
descrito la presencia de este tumor en otras loca-
lizaciones, como el compartimento supratentorial,
el nervio éptico, los nervios periféricos, la hipdfisis o
partes blandas de las extremidades, aunque es ex-
fremadamente raro.

Es mds comun en el sexo masculino, con una
proporcidon de 2:1 en la mayor parte de las series.
La edad de presentacion en el momento del diag-
nostico se encuentra entre la tercera y quinta dé-
cadas; es rara su aparicidon en nNiNos.

La mayoria son esporddicos vy solitarios.
Aproximadamente 20-25 % se asocian a la enfer-
medad de Von Hippel-Lindau (VHL), un sindrome
autosémico dominante que incluye angiomatosis
retiniana, hemangioblastomas en el sistema ner-
vioso central y varios tipos de tumores viscerales
que afectan con frecuencia alosrinones y las glan-
dulas adrenales. En pacientes con enfermedad de
VHL los hemangioblastomas tienden a aparecer a
edades mds tempranas y ser multiples.

La presentaciéon clinica depende de la locali-
zacién del tumor, pero suele estar precedida por
una historia de 6-10 meses de sinfomas neuroldgi-
cos menores, seguidos de una exacerbacion subi-
fa. Los hemangioblastomas cerebelosos pueden
debutar clinicamente con signos de disfuncion ce-
rebelosa o con sinfomas de hipertensidon intracra-
neal debidos a hidrocefalia asociada, presente en
el momento del diagndstico hasta en 50 % de los
casos. Los sinftomas de presentaciéon mds frecuen-
tes son cefalea (70 %), inestabilidad (50 %), nduseas
y vomitos (37 %) y mareo y vértigo (26 %).

Los pacientes con tumores en la médula espinal
suelen presentan con frecuencia dolor y signos de
compresidon medular.

Se ha descrito la aparicion de hemorragia es-
pontdnea en hemangioblastomas cerebelosos y
medulares, aunque el riesgo es bajo, sobre todo en
los de menor famano.

Los pacientes con enfermedad de VHL pueden
presentar ademds sinfomas oculares o sistémicos.

Algunos pacientes con hemangioblastoma, es-
porddico o asociado a enfermedad de VHL, de-
sarrollan policitemia secundaria a la produccidon
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Figura 3: RM cerebral: planos axiales de la fosa posterior en secuencias flair (A),
T1 basal (B) y T1 postcontraste (C), plano coronal T2 (D) y cortes supratentoria-
les en el plano axial con la secuencia flair (E y F). Masa periférica centrada en
el hemisferio cerebeloso derecho (flechas blancas), predominantemente quisti-
ca, con algunos septos (flechas amarillas). El componente sélido es isointenso
al parénquima en la secuencia T1 basal y capta de forma intensa y heterogénea
tras la administracion de contraste (flechas azules en By C, pre y postcontraste,
respectivamente). El efecto de masa sobre el cuarto ventriculo condicionala apa-
ricién de hidrocefalia triventricular y edema transependimario (flechas en E 'y F)

tfumoral de sustancias tipo eritropoyetina, pero sue-
le ser clinicamente asintomdtica.

En la exploracion neuroldgica destaca la pre-
sencia de signos cerebelosos (38 %), papiledema
(33 %) y nistagmus (20 %).

El hemangioblastoma es tipicamente un tumor
bien circunscrito, que forma un nddulo mural sélido
dentro de una cavidad quistica de mayor tama-
no en el 60 % de los casos, o un fumor puramente
solido en el 40 %. Histoldgicamente, el ndédulo se
compone de un agregado compacto de vasos
sanguineos de pared fina, recubiertos de células
endofeliales engrosadas, que asienta en un lecho
de abundante tejido conectivo con grandes célu-
las estromales vacuoladas. Las caracteristicas cito-
I6gicas de las células endoteliales y estromales son
generalmente benignas, sin figuras mitdticas. La
pared del quiste suele estar formada por parénqui-
ma cerebral comprimido, no neopldsico.

Se han descrito dos subtipos histoldgicos: celular
y retficular. El subtipo reticular es el mds frecuente,
mientras que el celular se asocia con una mayor
probabilidad de recurrencia.

El diagndstico se basa en estudios de imagen
con tomografia computerizada (TC), resonancia
magnética (RM) y angiografia.

Se han descrito 6 patrones radiolégicos en TC y

RM: quistico puro (8 %), nédulo mural (35 %), quiste
con realce mural (6 %), nddulo mural quistico (6 %),
soélido con componente quistico (12 %) y sélido (33
%).

En la TC el tumor aparece de forma caracteris-
fica como una hipodensidad, que corresponde al
componente quistico, con un nddulo isodenso que
presenta un realce nodular homogéneo tras la ad-
ministraciéon de contraste. La pared del quiste no
suele realzarse; cuando lo hace se debe sospechar
extension tumoral a lo largo de la misma. Los he-
mangioblastomas sélidos suelen serisodensos en el
TC precontraste, pero en ocasiones son hiperden-
sos y muestran un realce prominente y homogéneo
tras la administracién de contraste. En ocasiones, la
tumoracion se acompana de edema perilesional y
con frecuencia se observa hidrocefalia asociada.

La RM es la técnica de imagen de eleccién por
ser mds sensible que la TC en la deteccidn de he-
mangioblastomas. Permite una mejor visualizacién
de la fosa posterior y puede poner de manifiesto la
presencia de vasos aferentes, eferentes e intralesio-
nales. Con la RM se identifica la tumoracion quis-
fica con un nddulo hipercaptante o tumor pura-
mente sélido con realce marcado, hipo-isointenso
en secuencias potenciadas en Tl precontraste, e
hiperintenso en secuencias pofenciadas en T2. Al
igual que con la TC, la pared del quiste no suele
realzarse. El contenido liquido del quiste suele ser
ligeramente hiperintenso con respecto al LCR en
secuencias potenciadas en T1 y mucho mds hiper-
intenso en secuencias potenciadas en T2 debido a
su alto contenido proteico.

La angiografia revela una masa altamente vas-
cularizada y proporciona informacién del aporte
vascular del tumor, muy Util para el neurocirujano
durante la reseccién de la lesidon. Ademds permite
la embolizacién del componente sélido del tumor,
lo que reduce el sangrado durante la cirugia.

Estd indicado un estudio completo de imagen
del neuroeje antes del tratamiento. En los pacien-
tes en que se sospeche enfermedad de VHL se rea-
lizardn también estudios de imagen abdominal.

El diagndstico diferencial incluye las metdastasis
(masa parenquimatosa de la fosa posterior, mds
frecuente en adultos de edad media y avanzada),
el glioma de fosa posterior (muy raro en adultos
de edad avanzada) y el ependimoma de células
claras.

El tratamiento de eleccidon es la extirpacion
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quirdrgica, que es potencialmente curativa al tra-
tarse de un tumor benigno. Si existe hidrocefalia, se
debe proceder previamente al drenaje ventricu-
lar (normalmente externo). Se han ensayado otros
abordajes para cuando existen contraindicaciones
para la intervencién quirdrgica, como la emboliza-
cion del tumor y la radiocirugia estereotdxica.

En caso de recurrencia tumoral, las principales
estrategias terapéuticas a considerar son una se-
gunda intervencion, radiocirugia o radioterapia.

Se dispone de informacién limitada sobre el pa-
pel de los fdrmacos antiangiogénicos. Se han co-
municado casos aislados de regresion tumoral y
mejoria clinica en pacientes con hemangioblasto-
mas irresecables por su localizacion o nUmero. Este
tipo de tratamiento es especialmente beneficioso
en pacientes que no son candidatos a interven-
cién quirlrgica, radiocirugia o radioterapia con
hemangioblastoma progresivo o recurrente, espe-
cialmente los localizados en la retina, en un intento
de retrasar la progresion tumoral. No obstante, es
necesaria la evaluacion de esta estrategia en en-
sayos clinicos.

Se debe redlizar un seguimiento clinico y por
imagen de estos pacientes para el diagndstico de
posibles recurrencias (15-20 %) y/o lesiones a dis-
tancia, aunque la evolucidén a largo plazo suele ser
favorable (tasa de supervivencia de 85 % a los 10
anos). Los pacientes con enfermedad de VHL sue-
len tener un peor prondstico, habitualmente rela-
cionado con la morbimortalidad procedente de
otras lesiones asociadas, especialmente el carci-
noma renal. Las recurrencias locales tras la extir-
pacion completa del tumor parecen ser mds fre-
cuentes en pacientes con enfermedad de VHL, en
el subtipo histoldgico celular (25 % frente a un 8 %
en el subtipo reticular), en pacientes con diagnds-
tico a edad temprana y en aquellos con multiples
hemangioendoteliomas.

En conclusién, los hemangioblastomas son fu-
mores de origen incierto, localizados predominan-
temente en la fosa posterior y la médula espinal,
solidos o quisticos, susceptibles de curacion conin-
tervencién quirdrgica. En su mayoria son de apari-
cién esporddica, pero en una cuarta parte de los
pacientes se asocia con la enfermedad de VHL. Los
avances en las técnicas de neuroimagen y micro-
cirugia, asi como la embolizacién preoperatoria,
han disminuido significativamente Ila morbimorta-
lidad asociada al tratamiento quirdrgico, de elec-
cién en estos pacientes. Se precisa un seguimiento

Figura 4: Arteriografia: proyeccién anteroposterior (A) y lateral (B). Se observa
una masa con nddulo hipervascular (flechas) en su cara inferior, dependiente
de la arteria cerebelosa posteroinferior derecha

clinico-radiolégico para descartar posibles recai-
das, mds frecuentes en los pacientes con enferme-
dad de VHL.
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