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Abstract

Hemangiopericytoma. A report of 3 cases and a literature review

Introduction: The hemangiopericytoma (HPC) is a rare vascular tumor that can be potentially ma-
lignant. It can be found in any part of the body but usually in the lower extremities or the retroperitoneum. 
Because its potential malign nature, it’s necessary to perform oncological resections when are operating on. 
Methods: Three cases are presented. Results: One of them was located at the sacrococcigeal space, being the 
second reported case in the international literature. The other cases were in cervical and adrenal localization.

Key words: Hemangipericytoma, sacrococcygeal, vascular tumor. 

Resumen

Introducción: El hemangiopericitoma (HPC) es un tumor vascular raro y potencialmente maligno que 
puede localizarse en cualquier parte del cuerpo, con mayor frecuencia en extremidades inferiores y retrope-
ritoneo. Su potencial malignidad da la necesidad de realizar resecciones oncológicas al operarlos. Material 
y Método: Se presentan tres casos tratados por nuestro grupo. Resultados: Uno de ellos tiene localización 
sacra siendo, hasta donde sabemos, el segundo en ser publicado. Otro es de localización suprarrenal y el 
tercero es cervical.

Palabras clave: Hemangiopericitoma, tumor vascular, sacrococcígeo.
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CASOS CLÍNICOS

Introducción

El HPC es un tumor vascular derivado de los 
pericitos, compuesto por proliferación celular de 
origen mesenquimatoso (no endotelial) que rodean 
a canales vasculares de pared delgada1; representan 

el 1% de todas las tumoraciones vasculares2.
Pueden tener cualquier localización, encon-

trándose el 50% en partes blandas, especialmente 
en extremidades inferiores; 25% en abdomen y 
retroperitoneo y, el resto, en cabeza, cuello, tronco, 
extremidades superiores y meninges3-5.
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Casos clínicos

1. Hemangiopericitoma cervical
Paciente femenino de 37 años presenta nódulo 

cervical posterior doloroso hace 8 años asociado a 
parestesia de manos. Ecotomomografía y RMN (Reso-
nancia Magnética Nuclear) de región cervical informan 
masa de 6 x 3 cm, de contornos bien definidos, por 
sobre los músculos cervicales profundos de la nuca, 
sin afectación ósea; posible hemangioma (Figura 1). 
Angiotomografía Computarizada (angioTC) muestra 
masa isodensa entre C1 y C4  correspondiente con 
hemangioma cervical posterior profundo parasagital 
derecho, irrigado por una rama del tronco tirocervical 
derecho y otra de la arteria vertebral derecha (Figura 2).

Se realiza resección del tumor y biopsia rápida 
informa neoplasia epiteloide sin claros elementos 
malignos, sugerente de HPC. 

Biopsia definitiva informa tumor fibroso solitario, 

variante celular (hemangiopericitoma), con márge-
nes negativos. Estudio inmunohistoquímico positivo 
para CD34, Actina, Bcl-2, Ki67 entre 3 y 5%, y 
negativo para Desmina, CD99, CD31 (Figura 3).

La evolución fue satisfactoria con seguimiento a 
12 meses sin recidiva. 

2. Hemangiopericitoma suprarrenal
Paciente femenino de 25 años con siete meses de 

cefalea e hipertensión (180/110 mmHg). Presenta 

Figura 2. AngioTC cuello. Figura 3. A: Vimentina; B: Ki67; C: Cd31.

Figura 1. TC cuello.
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Figura 4. RNM (feocromocitoma). Figura 5. RNM (feocromocitoma).

Figura 6. Aspecto histológico.

falla renal y se realiza ecotomografía que muestra 
masa de 9 x 7 cm  en suprarrenal derecha con riño-
nes de tamaño normal y aumento de ecogenicidad 
cortical. Estudio negativo para feocromocitoma 
(Metanefrinas en orina, Catecolaminas plasmáticas, 
MIBG). RMN de abdomen muestra tumor de 9 cm  
en suprarrenal derecha, hipertenso y heterogéneo en 
T2, hipotenso en T1, sin contenido líquido o hemá-
tico evidente, probable Feocromocitoma (Figuras 
4 y 5).

Se realiza suprarrenalectomía derecha por video-
laparoscopia convertida por hemorragia severa desde 
la cápsula tumoral. Biopsia rápida: posible sarcoma. 
Biopsia definitiva: lesión fusocelular con involución 
mixoide y capilares, compatible con HPC de 9 x 8 
x 4 cm, márgenes negativos (Figura 6). Estudio in-
munohistoquímico negativo para HMB45, Keratina, 
Cromogranina, Sinaptofisina, S-100; positivo para 
CD99, Vimentina en células de pseudocápsula y 
algunas estromales, CD34 en pared vasculares y cé-
lulas neoplásicas, Ki 67+ en menos del 5%. Estudio 

de diseminación negativo con TAC de tórax y Pie-
loTAC, por lo que no se da quimioterapia. Paciente 
libre de enfermedad a los 20 meses, normotensa.

3. Hemangiopericitoma sacrococcígeo
Paciente de 67 años presenta un año de evolución 

de aumento de volumen en glúteo derecho, de creci-
miento progresivo, pétreo, sensible, con aumento de 

A
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temperatura local e hipervascularización circundan-
te. RMN muestra lesión de 10 x 9 x 5 cm en plano 
subcutáneo profundo de región glútea derecha que 
se extiende hasta ambas fosas isquiorrectales, en 
íntimo contacto con ano y plano de los elevadores, 
planteándose posible sarcoma. 

Se realiza resección oncológica. Biopsia rápida 
informa tumor benigno estromal. Biopsia definitiva 
informa HPC de bajo potencial maligno de 10 x 7 
x 6 cm con márgenes negativos. Estudio inmuno-
histoquímico positivo para Vimentina, CD34; Ki67 
positivo en menos del 5% de células, negativo para 
CD31 y EMA. Se decide radioterapia complementa-
ria por tamaño de tumor, completándose 30 sesiones. 
Seguimiento postoperatorio a los 3 años sin eviden-
cias de recidiva.

Discusión

El HPC es descrito por Stout y Murray en 1942 
como un tumor de origen vascular que surge de los 
pericitos de Zimmerman4,5. Puede aparecer a cual-
quier edad pero mayormente entre la cuarta y quinta 
década, y sin predilección por sexo6. En nuestra serie 
presentamos un caso a los 25 años.

Se describen 3 categorías de “neoplasias pareci-
das a los HPC” (HPC-like). La primera corresponde 
a neoplasias no HPC pero que se comportan como 
una, ejemplo: los sarcomas sinoviales. La segunda, 
a verdaderos HPC en los que hay clara evidencia 
de diferenciación pericítica y mioide, y la tercera a  
tumores fibrosos solitarios como los angiofibromas 
de células gigantes y hemangiopericitomas lipoma-
tosos7.

Siendo las extremidades inferiores la localización 
más común2, ninguno de nuestros casos la presentó. 
La localización en cabeza y cuello se encuentra en 
el 15-25% de los casos8. Con respecto a la locali-
zación sacrococcígea existe poca información. De 
hecho sólo hemos encontrado una publicación de 
Kitahata et al, como el primer caso conocido de 
HPC sacrococcígeo, de una paciente de 47 años con 
un tumor perianal de 8 x 7 x 6 cm, palpable, duro, 
asintomático sin invasión del recto y ano. Nuestra 
paciente se diferencia del publicado por Kitahata en 
tener una sintomatología más florida quizás por su 
mayor tamaño. Ambos respetan el ano y no invaden 
la mucosa rectal9. Se presenta así el segundo caso 
reportado de HPC sacrococcigeo.

Según su localización los HPC se presentan con 
dolor, masa o asociados a síntomas por compresión 
tales como disuria, hematuria o parestesias, como en 
nuestro caso de localización cervical. Por su creci-
miento lento pueden tardar años en diagnosticarse. 
Asociados al tumor pueden aparecer síndromes 

paraneoplásicos, siendo la hipoglicemia lo más co-
mún8, hallazgo no encontrado en nuestra serie. Cabe 
mencionar la normotensión luego de la cirugía en la 
paciente del caso 2.

Su estudio es imagenológico. El TC logra la me-
jor descripción mostrando una masa con caracterís-
ticas de tejido blando con zonas de baja atenuación 
correspondientes a áreas de necrosis, hemorragia o 
degeneración quística9. El uso de contraste realza la 
periferia del tumor debido a su hipervascularidad 
característica5. La RMN los muestra rodeados por 
una pseudocápsula de baja intensidad en T22.

La biopsia percutánea no está recomendada por 
el riesgo de hemorragia; su estudio histológico se 
realiza con la pieza quirúrgica. En nuestros casos, 
cabe destacar la poca concordancia obtenida entre 
la biopsia rápida intraoperatoria y el informe histo-
lógico definitivo. Este tumor macroscópicamente se 
presenta como una masa voluminosa bien delimi-
tada, muy vascularizada, con denso plexo venoso 
periférico y una cápsula que rodea a un tejido sólido 
de apariencia homogénea. Microscópicamente tiene 
desde grandes espacios sinusoidales de paredes 
delgadas hasta canales vasculares del tamaño de 
capilares. Rodeando estas estructuras existen abun-
dantes células redondas, fusiformes, dispuestas al 
azar separadas de las células endoteliales de los 
espacios vasculares mediante una membrana ba-
sal, y de las otras células por fibras de reticulina y 
colágeno6. Mediante tinción con plata se observa 
el tejido conectivo para demostrar la localización 
extraluminal de estas células redondas, diferencián-
dolo de los hemangioendoteliomas en los cuales 
son intraluminales2. Inmunohistoquímicamente son 
menos frecuentemente positivos para CD34 en com-
paración al tumor fibroso solitario y, en caso de ser 
positivo, la tinción es más débil y local10. También 
se usa el Bcl-2 y el CD99; para ambos el tumor fi-
broso solitario es positivo y el HPC es negativo11. La 
positividad para CD34 y Vimentina, con negatividad 
para CD31 y S-100 es característica del HPC11. El 
Ki-67 monitoriza la fracción de crecimiento celular, 
a mayor positividad mayor índice proliferativo10 
(Figuras 5 y 6).

Estos tumores tienen un comportamiento incierto. 
Ezinger y Smith4, en un estudio de 106 casos, des-
criben criterios morfológicos que ayudan a predecir 
malignidad: actividad mitótica, necrosis, hemorragia 
y aumento de la celularidad. La presencia de más de 
4 figuras mitóticas por cada 10 campos de aumento 
predisponía a malignidad. De los que presentaban 
esta característica sólo el 29% sobrevivió a los 10 
años frente a un 77% de supervivencia en los que 
presentaban entre 0 y 3 figuras mitóticas. Ellos 
reportan una incidencia de metástasis del 15%, 
siendo más frecuentes en los pulmones y esqueleto. 
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Las metástasis son precedidas por recurrencia local 
hasta en un 50% de los casos y son por diseminación 
sanguínea7.

Se recomienda la extirpación quirúrgica completa 
del tumor si es posible, a veces con embolización 
previa para evitar el riesgo de hemorragia. Nosotros 
no tenemos experiencia con la embolización. 

No hay acuerdo en la efectividad de la radiote-
rapia y quimioterapia, sin embargo, se reporta uti-
lidad de la radioterapia adyuvante a la cirugía para 
mejorar el control local y reducir las recurrencias, 
a pesar de que el HPC es relativamente radiorresis-
tente9,12. La Adriamicina se muestra como el agente 
citostático más efectivo, reportándose una remisión 
completa en el 50% de casos12. La quimioterapia 
puede ser útil para la reducción preoperatoria del 
tumor, como tratamiento adyuvante para metástasis 
y paliación para lesiones no operables13.

En general, el pronóstico es bueno cuando se 
obtiene resección completa en ausencia de me-
tástasis, con sobrevida a los 5 y 10 años de 80% 
y 70% respectivamente. El seguimiento a largo 
plazo es fundamental; en un 44% las recurrencias 
y metástasis aparecen después de los tres años del 
diagnóstico5,14,15.

Conclusiones

El HPC es un raro tumor vascular de lenta evo-
lución con comportamiento biológico variable y 
manifestaciones inespecíficas. Su diagnóstico defi-
nitivo es a través del estudio histológico de la pieza 
quirúrgica. El tratamiento indicado es la resección 
completa del tumor con lo que se logra hasta 80% 
de sobrevida a 5 años. Terapias adyuvantes como 
la radioterapia y quimioterapia son controversiales. 

Debido al potencial maligno de estos tumores, es 
importante el seguimiento del paciente a largo plazo.
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