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Hemangiopericitoma
congénito

Sr. Editor:

El hemangiopericitoma es un tumor de partes blandas deri-
vado de los pericitos de Zimmerman, células con capacidad
contractil dispuestas en espiral rodeando los vasos sanguineos!.
Es un tumor maligno poco frecuente, mis propio de adultos
entre 50-60 anos. Puede aparecer en cualquier localizacion, pero
con mas frecuencia en cabeza, cuello, pelvis, retroperitoneo y
extremidades inferiores?. En nifios se diagnostican menos del
5-10% de todos los hemangiopericitomas?, presentandose bajo
dos formas clinicas: el hemangiopericitoma congénito, que afec-
ta a menores de un ano, con mejor prondstico, y el hemangio-
pericitoma tipo adulto, que afecta a mayores de un ano, con ma-
yor capacidad de metdstasis y recurrencias.
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Se aporta el caso de una recién nacida a término, con parto vagi-
nal, espontdneo, cefilico, con peso al nacimiento de 2.950 g, y test
de Apgar al minuto de 9y a los 5 min de 10, que presenta una masa
de 4 x5 cm en cara lateroexterna del muslo derecho, bien delimita-
da, blanda, no dolorosa, y sin signos inflamatorios. La ecografia
realizada en periodo neonatal mostré una tumoracién de contornos
irregulares y ecoestructura solida, diagnosticindose de hemangioma,
lipoma o hematoma.

La ecografia realizada a los 2 meses mostré una tumoracion hi-
poecoica de 7 X 6 cm de partes blandas en cadera derecha con una
capsula hiperecogénica bien definida, con abundante vasculariza-
cién, tanto en su interior como en la periferia. La resonancia mag-
nética (RM) mostrd una masa de partes blandas con imagenes de va-
cio de senal indicativas de estructuras vasculares que desplazaba la
musculatura glitea sin infiltracion (fig. 1).

Ante el progresivo crecimiento de la tumoracion (fig. 2), la nina
fue intervenida quirdrgicamente. Se extirpé una masa esférica por
fuera de la fascia muscular, sin infiltrarla, con capsula, aspecto quis-

Figura 1. Resonancia magnética: gran masa en el tejido
celular subcutaneo, que desplaza sin infiltrar
la musculatura ghitea. Se identifican imdgenes
de vacio de senal propias de estructuras vascu-
lares.

Figura 2. Aspecto del
nino con la tumoracion
a los 5 meses.
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tico, y consistencia blanda. La evolucion postoperatoria fue favora-
ble y la paciente fue dada de alta a los 4 dias de la intervencion.

El estudio macroscopico revelé una tumoracion nodular de
8,5 x 6 X 4 cm encapsulada, de aspecto multilobular con depdsitos
hemorragicos y de consistencia media y coloracién carnosa con
areas blanquecinas. El estudio microscépico muestra células fusifor-
mes dispuestas alrededor de vasos ramificados de paredes delgadas,
con una configuracion en asta de ciervo, tipica del hemangioperici-
toma (fig. 3).

Tras un seguimiento clinico y radiologico de 3 anos, no hay evi-
dencia de recurrencia y la paciente se mantiene asintomatica. Los
controles analiticos han sido normales, con niveles de alfafetopro-
teina de 5,09 ng/ml.

El hemangiopericitoma se presenta raramente en ninos, ha-
ciéndolo bajo dos formas bien definidas®>: el infantil o congéni-
to, que afecta a niflos menores de un afo y representa el 30 % de
todos los hemangiopericitomas del nifio, con un comportamien-
to clinico casi siempre benigno, aunque se han descrito metasta-
sis hasta en el 10-20% de los casos y recurrencias; y otra forma
de peor pronéstico, el hemangiopericitoma adulto, maligno, que
afecta a nifos mayores de un ano y que se diferencia en cuanto
a su celularidad, grado de fibrosis, dreas de necrosis, mayor agre-
sividad y actividad mitética y mayor frecuencia de metastasis?.

Aunque la mayoria se presentan como masas asintomaticas,
puede dar problemas fundamentalmente por compresion de
estructuras vecinas, sobre todo cuando se localizan en la cavi-
dad oral, la cabeza o el abdomen, y pueden crecer o llegar a
sangrar tan ripidamente que pueden amenazar la vida3.

A pesar de los diferentes estudios realizados sobre el heman-
giopericitoma desde su descripcion en 19420, su diagndstico es
dificil por su rareza y por su aspecto y comportamiento similar a
otras tumoraciones mas frecuentes en ninos, como linfangioma,
lipomas o hemangiomas.

Los hallazgos radiolégicos son inespecificos. La ecografia, la
tomograffa computarizada (TC) y la RM describen una masa de-
finida solida, quistica o mixta, con imagenes de vacio de senal
en su interior, propias de estructuras vasculares, pero no permi-
ten un diagndstico preciso. Sirven para delimitar los limites de
las lesiones y evaluar su estructura interna, asi como para el se-
guimiento postoperatorio.

Figura 3. Descripcion microscopica: células fusiformes
dispuestas alrededor de vasos ramificados de
paredes delgadas, con una configuracion en
asta de ciervo, tipica del patron vascular peri-
citomatoso.
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El diagnostico se basa fundamentalmente en su andlisis histolo-
gico, con el hallazgo de células fusiformes alrededor de los vasos
con una distribucién en “asta de ciervo” o “cuernos de alce”>®.

El tratamiento del hemangiopericitoma cronico es la extirpa-
cién quirdrgica, aunque se han descrito regresiones esponta-
neas’, asi como recidivas locales y a distancia después de un
prolongado largo intervalo libre de sintomas?.

La presencia de invasion regional o a distancia, la reseccion
incompleta y el gran tamano de la tumoracion son indicadores
de peor pronostico*® y necesitan quimioterapia y/o radioterapia.
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