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Se presentan dos casos de hemangiopericitoma pulmonar.
En ambos casos la forma de presentacién ha sido como nédulo
pulmonar solitario.

Los hemangiopericitomas son tumores vasculares origina-
dos en el pericito. Pueden presentarse en cualquier zona del
organismo. En la literatura mundial estin descritos un cente-
nar de casos primitivos pulmonares. La evolucion de la lesién
es imprevisible, no existe correlacion estricta entre los hallaz-
gos anatomo-patolégicos y la evolucion maligna o benigna de
la enfermedad. El tratamiento de eleccién es la cirugia. La
radioterapia y quimioterapia consiguen en algunos casos remi-
siones a largo plazo.
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Pulmonary hemangiopericytoma. Report of two
cases

We report two cases of pulmonary hemangiopericytoma in
which the appearance of a solitary pulmonary nodule was the
first manifestation of the illness. Hemangiopericytomas are
vascular tumors originated in the pericyte. They can appear at
any part of the organism. Nearly 100 cases are reported in the
world literature affecting the lung. The clinical course is
unpredictable and there is no correlation between the anato-
mo-pathological findings and the benign or malign course of
the illness. The elective treatment is surgery. Radiotherapy
and chemotherapy may achieve in some cases long-term remi-
sions.

Introduccién

Los hemangiopericitomas pulmonares son tumores
sarcomatosos originados en el pericito o célula de
Zimmerman. Los pericitos son células con protoplas-
ma ramificado que rodea las células endoteliales de
los capilares v venas, se les atribuyen propiedades
contractiles y fagocitarias.

Se presentan dos observaciones personales de he-
mangiopericitoma pulmonar primario, uno de ellos
con 14 afnos de control postoperatorio sin recidiva
objetivable de la enfermedad.

La rareza de este tipo de tumores con un centenar
de casos primitivos pulmonares descritos en la litera-
tura mundial y la dificultad de establecimiento de
prondstico evolutivo consideramos justifica esta co-
municacion.

Recibido el 2-5-1990 y aceptado el 30-5-1990.
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Observaciones clinicas

Caso 1: Mujer de 59 afios de edad, con antecedentes de anexecto-
mia e histerectomia a los 39 afios por carcinoma, acudid a nuestro
servicio por presentar tos persistente, expectoracién hemoptoica
frecuente y. cuadros febriculares, todo ello de un afio de evolucidn.
La radiografia de t6rax mostré un nédulo bien delimitado de 2 cm
de didmetro en segmento 6 derecho. La broncofibroscopia y bron-
coaspirado fueron negativos. El nédulo fue resecado quirtirgicamen-
te, observandose en la intervencidn que estaba bien encapsulado y
delimitado. El diagndstico del estudio andtomo-patoldgico concluyé
que se trataba de un hemangiopericitoma. En la actualidad, a los 14
afios de la intervencion, la paciente se encuentra asintomadtica sin
evidencia de recidiva.

Caso 2: Mujer de 64 afios de edad, que estando asintomatica en el
curso de un control radiolégico por algias reumadticas en hombro
derecho, se le descubrié un nédulo bien delimitado situado en l6bulo
superior derecho (fig. 1). La TAC no evidencié cavitacién ni calcifi-
cacion, tampoco se observaron adenopatias mediastinicas ni otra
alteracidn (fig. 2). La broncofibroscopia y el BAS, fueron negativos.
Los marcadores tumorales fueron también negativos.

Se intervino halldndose un nédulo en LSD de 4,5 cm de didmetro
de aspecto carnoso y lobulado no encapsulado; la biopsia peropera-
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Fig. 1. Caso 2: Radiografia de térax.

toria no permitié la tipificacién ni establecer un diagndstico de
malignidad o benignidad y se practicé lobectomia superior derecha.
El estudio anatomopatolégico mostré abundante celularidad con
células ramificadas y fusiformes que rodeaban las luces vasculares
comprimiéndolas. Por su elevada celularidad y nimero de mitosis
(5-8 por campo) se consideré como un hemangiopericitoma malig-
no. En la actualidad, a los tres meses de la intervencion, se encuentra
asintomaética.

Discusion

Clasicamente se consideran dos tipos de células
vasculares, las células endoteliales y los pericitos; las
células endoteliales originarian los hemangioendote-
liomas y los pericitos originarian los hemangioperici-
tomas y los tumores glémicos!.

Los hemangiopericitomas son tumores vasculares
que pueden localizarse en cualquier zona del organis-
mo con mayor indice de frecuencia en extremidades;
estdn descritos casos originados en cavidad bucal??,
laringe’, cavidad abdominal®’, médula®?, rifién!°, ba-
zo'!, meninges'?, hueso'>'5, orbital®!?, vejiga urina-
ria'® 1% corazon® y piel?!.

La afectacion pulmonar mds frecuente es la metas-
tdsica secundaria a una lesion primaria de otra zona
del organismo que puede no ser evidente en el mo-
mento de descubrirse 1a lesién pulmonar?. La afecta-
cién pulmonar primaria es rara, no llegando al cente-
nar los casos descritos en la literatura??,

La evolucion clinica es variable oscilando entre la
mayor benignidad (caso 1) sin recidivas ni metdstasis
tras la exéresis hasta la evolucién fatal en pocos me-
ses?®. Entre el 40 y el 50 % se comportan como malig-
nos (el porcentaje de malignidad mds elevado se pre-
senta en nifios?*).

No existen criterios anatomopatoldgicos estrictos
de malignidad o benignidad que nos permitan un
prondéstico mas o menos cierto de la evolucién?®.

Existen unos criterios relativos de malignidad acep-
tados por la mayoria de autores que nos permiten una
cierta orientacion?:

a) Invasion de la pared tordcica o del mediastino.

b) Invasién vascular o linfdtica histolégica®® (pene-
tracién del tumor en la luz del vaso, adhesién del
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Fig. 2. Caso 2: TAC: corte a nivel del tumor.

tumor al endotelio, presencia de tumor en el interior
de los trombos intraluminales).

¢} Aparicion en la histologia de células gigantes, lo
que solo se ha observado en los tumores malignos.

d) Evidencia histolégica de elevada actividad mito-
tica.

e) Grado de anaplasia celular elevado.

Jf) Existencia de dreas de necrosis intratumoral
como indicativo de un crecimiento rdpido.

g) Cuanto mayor es el volumen del tumor, mayor es
el indice de malignidad que presentan?’.

k) Recidiva o metdstasis.

Presentan la misma prevalencia en ambos sexos?S,
la edad de méaxima frecuencia estd entre los 40 y 50
afios, aunque existen casos descritos desde los 4?8
hasta los 76 afios.

La clinica varia desde ser asintomatico a la que
puede presentar cualquier neoplasia diseminada. La
clinica pulmonar mas frecuentemente descrita es: do-
lor toracico, hemoptisis, disnea y tos?%; pueden pre-
sentarse sindromes paraneopldsicos (hipoglucemia?’,
hipertensidn y osteoartropatias®).

Radioldgicamente suelen presentarse como lesiones
en moneda en campo medio pulmonar o periféricas?’,
pueden presentarse formas mediastino-pulmonares o
con afectacion pleural®!, no presentan en general calci-
ficaciones aunque se han descrito en algunos casos?2.

La tomografia axial computarizada permite la valo-
racién de la extensién. Algunos autores indican el
valor de la resonancia magnética para la valoracion de
la resecabilidad en algunas casos especificos®? y para
estadiaje’’.

La puncidn transparietal no es diagndstica ni de-
mostrativa, aunque estd descrita la existencia de datos
que sin ser patognomonicos deben hacer pensar en el
diagndstico®*.

La anatomia patologica peroperatoria asimismo no
da seguridad diagndstica, ni mucho menos permite
establecer criterios de malignidad.

La broncofibroscopia generalmente es negativa?® y
en los casos en que es visible la tumoracion aparece
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como una lesion rosada cuya biopsia endoscopica no
es diagnostica en los casos resefiados en la literatura;
en algun caso estd descrita la progresion endobron-
quial de la lesién?®. La arteriografia tampoco aporta
datos para el diagnostico.

Las metdstasis pueden ser la manifestacién inicial
de la enfermedad, pueden presentarse precozmente o
al cabo de varios afios (hasta 25% y 33'%) después del
diagndstico inicial. Es frecuente la recidiva local de la
lesion inicial (2/3 de los casos®) previamente a la
aparicién de las metastasis.

El estudio microscopico pone de manifiesto células
dispuestas alrededor de las luces vasculares en confi-
guracion de “asta de ciervo” y fusiformes con mayor o
menor riqueza reticular (evidenciable con tinciones
argénticas), pueden observarse dreas de necrosis y
hemorragia, generalmente estan encapsulados pero la
capsula puede ser incompleta o inexistente.

La recidiva local es frecuente (hasta en el 50 % de
los casos segin las series) por lo que se preconizan
resecciones amplias (lobectomia o neumectomia) aun-
que en los casos en que se ha realizado simplemente
enucleacidn en ocasiones no se ha observado reactiva-
cién de la enfermedad (como en el primero de nues-
tros casos).

La radioterapia no ha demostrado en general ser
excesivamente efectiva, a pesar de ello en algunos
casos se han descrito resultados interesantes3!-32-37.38,
Mira et al¥’, en una serie de 29 enfermos lograron
remisiones en el 36 % de los casos con dosis iguales o
superiores a 3.500 rads, apuntando la teoria de que, en
numerosos casos se consideran resistentes tumores
que no lo son, por ser comun que la disminucion de
volumen tumoral que se logra con la radioterapia sea
muy lenta.

La quimioterapia en algunos casos es eficaz, no
existiendo pautas establecidas por ser diversos los
farmacos que segun las series han resultado eficaces o
ineficaces?®42; han sido utilizados vincristina, actino-
micina, metotrexate, ciclofosfamida, etc. Las combi-
naciones mds eficaces parecen ser las que contienen
adriamicina y/o dibromodulcitol.

En resumen, podemos concluir que el hemangiope-
ricitoma es un tumor raro que puede presentarse en
cualquier parte del organismo, la afectacién pulmonar
puede ser primaria 0 metastdsica, siendo la imagen
radiol6gica mds frecuente un ndédulo solitario homo-
géneo sin calcificacion. La histologia es la misma sea
cual sea la localizacién en el organismo, asimismo es
idéntica en las lesiones primarias y en las metdstasis y
la microscopia no puede sentar pronosticos conclu-
yentes de benignidad o malignidad.

Es frecuente la recidiva local, por lo que se preconi-
zan resecciones amplias. La radioterapia y la quimio-
terapia en cierto numero de casos resultan eficaces y
consiguen remisiones por un periodo de tiempo pro-
longado.
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