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RESUMEN

El hemangiopericitoma intra-pulmonar es una neoplasia
poco frecuente, que se origina a partir de lo pericitos que
rodean la membrana basal de capilares y vénulas dentro
del parénquima pulmonar. OBJETIVO: Presentar dos
casos clinicos como hallazgo incidental en su presentacion
conocer comportamiento y manejo de dicha neoplasia.
CASOS CLINICOS: Paciente masculino 40 afios cuadro
clinico caracterizado por tos seca persistente, cansancio
con dificultad para respirar con progresién a disnea
rdpida a pequefios esfuerzo y pérdida de peso. Paciente
femenina de 37 afios cuadro clinico caracterizado por
dolor toricico tipo opresivo en region latero posterior de
hemitérax derecho, con irradiacién al hombro, radiografia
de térax pdstero-anterior, se descubrié multiples imagenes
nodulares parenquimatosas bilaterales a nivel central y
sub-pleural. Segundo paciente se realiza radiografia de
térax pdstero-anterior se observa patrén de masa tumoral
localizada en el centro del pulmén derecho, las cuales
fueron confirmadas por tomografia computada de térax.
Se procedi6 a la recesion quirdrgica de dicha lesion para
biopsia, mientras que en la paciente femenina la conducta
fue mds radical se practic6 neumonectomia derecha.
Evolucionan satisfactoriamente. Reporte de biopsia y de
inmunohistoquimica: Hemangiopericitoma primario de
pulmén/tumor fibroso solitario. Ambos pacientes fueron
referidos al servicio de oncologia médica para terapia
adyuvante. DISCUSION: Tumor poco frecuente, su
patogénesis es todavia desconocida y aunque es un tumor
en apariencia y comportamiento benigno, debe tratarse
como potencialmente maligno, se debe ser radical en el
tratamiento y realizar un seguimiento cuidadoso, continuo
y estricto del paciente.
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SUMMARY

Intrapulmonary hemangiopericitoma potentially is a
rare malignancy, which originates from the pericytes
that surround the basal membrane of the capillaries and
venules in lung parenchyma. OBJECTIVE: The aim
is to present two cases as an incidental finding in its
presentation and also know the behavior and management
of this neoplasm. CLINICAL CASES: A male patient of
40 years with clinical picture characterized by persistent
dry cough, fatigue with shortness of breath with rapid
progression to small effort dyspnea and weight loss and
a female patient aged 37 clinical picture characterized by
chest pain oppressive kind in lateral region posterior right
chest, radiating to the shoulder in the chest film, multiple
nodular parenchymal bilateral central and sub-pleural. The
second patient so poster anterior chest radiograph where
a pattern of tumor mass located in the center of the right
lung, which was confirmed by computed tomography
of the chest, is observed is performed. In the patient he
proceeded to the surgical recession of the injury to biopsy,
while in the female patient’s behavior was more radical
right pneumonectomy was practical. They are evolving
satisfactorily. Report biopsy and immunohistochemistry
for primary lung: Hemangiopericitoma/SFT. Both patients
were referred to medical oncology service for adjuvant
therapy. CONCLUSION: Is a rare tumor, its pathogenesis
is still unknown and although a tumor in appearance and
benign behavior, should be treated as malignant potential,
must be radical in treatment and careful monitoring,
continuous and strict patient.

KEY WORDS: Hemangiopericitoma, primary, lung,
tumor, malignant.
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INTRODUCCION

I pulmén puede ser asiento de

tumores benignos y malignos,

estos ultimos a su vez pueden ser

metastasicos o primarios V. Los

tumores pulmonares primarios
son muy poco frecuentes y la proporcion entre
estos, las metdstasis pulmonares y otras lesiones
no neoplasicas es de 1:5:60 (V. La mayoria de
las neoplasias primarias malignas de pulmén
son de origen epitelial y solo el 2 % a 5 %
mesenquimal,y otras neoplasias diversas,como
losonlos sarcomas, especialmente cuando no son
metastasicos y suorigen es pulmonar ®. Porellos
que el gran ndmero son de estirpe maligna ¢
y debido a su rareza no se suele incluir en el
diagndstico diferencial de las masas pulmonares.
Lostumores primarios de origen mesenquimatoso
del pulmén representan un hallazgo poco comiin
dentrodelapracticamédicahabitual. Los tumores
de tipo hemangiopericitico son poco frecuentes,
siendo catalogado como un sarcoma del tejido
peri-vascular. Elhemangiopericitoma (HPC),es
una neoplasia vascular infrecuente, descrita por
Stolut A y Murray M en 1942 @, Es un tumor
de tejido blando que es considerado de origen
pericitico y la tendencia actual es clasificarlo
como un tumor fibroso solitario de origen
fibroblastico, aunque la Organizacién Mundial
de la Salud (OMS) @, 1o continua clasificando
como hemangiopericitoma/tumor fibroso
solitario. El argumento principal para abandonar
este término es que los criterios diagndsticos
tanto morfolégicos como inmunohistoquimico,
carecen de especificidad; por tal motivo la
tendencia es llamarlo: tumor fibroso solitario-
variante celular.

El hemangiopericitoma es una neoplasia
mesenquimal extremadamente rara, que
representa el 1 % de los tumores vasculares.
Este se produce con mayor frecuencia en la
piel, los tejidos blandos subcutdneos, musculos

Rev Venez Oncol

de las extremidades, retro-peritoneo, pero rara
vez en los pulmones, trdquea o el mediastino,
sobre lo que existen muy pocas referencias en
laliteratura ®. Sus bases pato-genéticas, se han
evaluado por técnicas citogenéticas,de modo que
son similares alos observados en el tumor fibroso
solitario-tumor de tejidos blandos de origen
incierto y se asocia con multiples aberraciones
cromosdémicasy la presencia de puntos de ruptura
encromosoma 12g-15,8y12q-15,8y9. Asipues,
muchos tumores anteriormente documentados
como hemangiopericitomas actualmente podrian
corresponder a tumor fibroso solitario ¢¥. Es
un tumor de células mesenquimatosas primitivas
de localizacién ubicua, que rodean al endotelio
tanto de las arteriolas, como de los capilares y
vénulas,con capacidad contractil sobre estos !9,
Puede aparecer en cualquier parte del organismo,
su pico de incidencia estd en un rango de edad de
presentacién muy amplia, suele ocurrir entre la
4%y 5* década de la vida, mas en adultos jovenes
(con una media de 45 afios), al igual no tiene una
mayor prevalenciaen ninguno de los dos sexos ©.

Elhemangiopericitomaprimariode pulmoén,se
originade los pericitos que rodean alamembrana
basal de los capilares y vénulas pequefias dentro
del parénquima pulmonar, caracteriza por ser un
tumor de lento crecimiento sin predileccién por
ningun I6bulo en particular, usualmente pueden
estar localizado en el centro del pulmén y se
extienden periféricamente formando nédulos o
masas que se aprecian radiolégicamente y que
exhiben un potencial biolégico de malignidad
variable e impredecible. Este tipo de neoplasia
no tiene caracteristicas clinicas o radiolégicas
uniformes, por lo general se presenta como una
masa intra-tordcica solitaria asintomadtica o con
signos y los sintomas clinicos que suelen ser
insidiosos, debido a que como se trata de masas
de crecimiento lento, indoloras y con ligeras
molestias,debido a la presion que ejerce la masa
tumoral sobre los 6rganos adyacentes,que pueden
producir sintomas y signos caracterizados por tos,
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dolor, hemoptisis, sudoracién nocturna, disnea
y sindrome de la vena cava superior ©.

Para realizar el diagndstico los hallazgos
imagenoldgicos estdn limitados a signos de
compresién y desplazamiento. En tumores de
larga evolucién aparecen calcificaciones. El
ultrasonido (UDS),laTomografia Computarizada
(TC) y las arteriografias son armas disponibles
en casos necesarios. El comportamiento
histopatolégico de estos tumores estdn bien
delimitados en su interior se establece la
naturaleza pericitica, células abundantes con
nicleo oval, citoplasma pdlido, mitocondrias
ovales, pocos ribosomas y microfilamentos
asi como vesiculas pinociticas y desmosomas
raros y poco desarrollados. Estas células
rodean canales vasculares de paredes finas con
una capa de endotelio. Microscopicamente
el hemangiopericitoma maligno se diferencia
por su rapido crecimiento cuatro o més figuras
mitéticas por 10 campos, tamaino tumoral de méas
de 3 cma 7 cmy focos de necrosis y hemorragia
y anaplasia celular es indicativo de malignidad,
este comportamiento de malignidad es hasta en
un 23 % de los casos, principalmente en los de
localizacion extra-tordcica.

Enlainmunohistoquimica,los marcadores que
se expresan frecuentemente son: CD34 (positivo
44 %-95 %), CD99 (Positivo en 64 %-91 %) y
bcl2 (positivo 50 %). Por otro lado la actina de
musculo liso, desmina, citoqueratinas, proteina
S100 y CD31 estan usualmente negativos &7,

Dentro de los diagnésticos diferenciales se
encuentran: hemangiopericitoma lipomatoso,
fibromixolipoma dendritico, angiofibroma de
células grandes, entre otros 19, El tratamiento
indicado de eleccion es la escision quirdrgica
amplia, manteniendo margenes quirdrgicos
negativos, porque es el principal factor pronéstico
pararecurrencia,larecurrencialocal posoperatoria
es hasta de 50 %, el hemangiopericitoma es un
tumor radio-sensible ', por lo que se debe
realizar un seguimiento estricto y a pesar de

que no hay consenso ni claridad de su eficacia,
la utilizacién de radioterapia o quimioterapia
adyuvante posoperatoria ha sido recomendado
para la reduccién de la recurrencias, muchos las
consideran casi ineficaz 1419,

Presentamos un hemangiopericitoma primario
de pulmén en dos pacientes. Mostramos los
hallazgos radiolégicos y tomogréficos, su
anatomia patoldgica, la conducta médica y
revisamos la literatura.

CASO CLINICO 1

Paciente masculino de 40 afios de edad, no
fumador, natural y procedente del area rural
del Municipio Baralt (Venezuela), cuyo dnico
antecedente epidemiol6gico relevante es ser
obrero de una planta de asfalto. Hasta el inicio
de la enfermedad era un paciente conocido
sano y sin antecedentes heredo-familiares de
importancia. Acude a la consulta, por presentar
cuadro clinico de dos meses de evolucidn,
caracterizado por tos no productiva persistente,
cansancio con dificultad para respirar y pérdida
de peso 10 kg aproximadamente, dicho cuadro
clinico se exacerbd con disnea de progresién
rapida a pequeios esfuerzos.

Alaexploracion fisica el paciente se presenta
en regulares condiciones generales, palidez
cutdnea mucosa moderada, taquicardico,
taquipneico. A la auscultacion disminucion
del murmullo vesicular en el campo pulmonar
izquierdo sin ruidos agregados, el resto de la
exploracidn clinica se encontré dentro de limites
normales. Por lo que se le diagnosticé como un
cuadro de neumopatia aguda tipo bronquitica,
por lo cual recibe tratamiento sin obtener mejoria
clinica. Frente a una neumopatia sin respuesta
al tratamiento se procede a practicar examenes
de laboratorio e imagenes.

Las determinaciones analiticas, como
hemograma, coagulacién, bioquimica sérica,
orina,proteograma, velocidad de sedimentacion
globular, deshidrogenasa lactica, fosfatasas
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alcalinas. Se efectuaron marcadores tumorales
(alfafetoproteina, gonadotropinacoriénicay, CA
125 y CA 19-9), que fueron normales.

En vista de los hallazgos y la persistencia de
cuadro clinico, se practica radiografia de térax
observandose en la proyeccién pdstero-anterior
(PA) muiiltiples nédulos pulmonares bilaterales
a nivel central y sub-pleural, con broncograma
aéreo,con dreas de opacidad en vidrio esmerilado
(Figura 1). Para completar el estudio se decide
realizar una tomografia computarizada de térax
contomégrafo BRIGHT SPEED®de 16 detectores
sin la administracion de contraste intravenoso.
En la ventana pulmonar se evidencia multiples
imégenes nodulares a nivel central y sub-pleural
bilateral con tamafnos que oscilan entre 0,6 cm
y 3,1 cm, con valores de atenuacion entre 23-43
UH. Se aprecia un aumento en la atenuacion
pulmonar con broncograma aéreo, asimismo,
opacidades en vidrio esmerilado periférico
bilateral,engrosamiento septos inter-lobulillares
a predominio basal (Figura 2). No se observan
ganglios hiliares o mediastinicos aumentados de
tamaifio para ser considerados patolégicos desde
el punto de vista tomografico, asimismo, no se
observé derrame pleural.

Figura 1. Radiografia de térax: mdltiples nédulos
pulmonares bilaterales a nivel central y sub-pleural,
con broncograma aéreo, con dreas de opacidad en
vidrio esmerilado.
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Figura 2. Tomografia BRIGHT SPEED de 16
detectores de térax midltiples imagenes nodulares
a nivel central y sub-pleural bilateral con tamafos
que oscilan entre 0,6 cm y 3,1 cm, con valores de
atenuacion entre 23-43 UH. Se aprecia un aumento
en la atenuacién pulmonar con broncograma aéreo,
asimismo, opacidades en vidrio esmerilado periférico
bilateral, engrosamiento septos inter-lobulillares a
predominio basal.

Se realizé tomografia computada
abdominopélvicacon administracion de contraste
endovenoso posterior a contraste oral, la cual
es negativa para compromiso metastdsico
retroperitoneal y visceral (Figura 3).

Ante este contexto y teniendo en cuenta que
todos los tumores primarios o metastasicos de
pulmoén, requieren de conducta quirdrgica bien
seaparasudiagndstico através biopsiaescisional
o como conducta terapéutica, por lo se procedio
a la realizacion de biopsia a cielo abierto de
dicha lesiones.
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Figura 3. Tomografiaabdominopélvica: sinevidencia
de lesiones neopldsicas o inflamatorias de visceras
abdominopélvica.

Se procede a realizar toracotomia pdstero
lateral izquierda através de 5° espacio intercostal,
con reseccion quirdrgica de un segmento de
pulmoén izquierdo que mide Scmx 3 cm x 2 cm,
aproximadamente contentiva de dos lesiones de
tipo nodular, de superficie externa lisa con areas
rojo-vinosas intercambidndose con areas blanco-
amarillentas con neo-formacién vascular fina,
la cual se encuentra en continuidad con pleura.

La muestra es enviada al servicio de
anatomia patoldgica quien reporta al examen
macroscopico: tejido pulmonar de 6 cm x 4
cm X 3 cm, de color rojo vinoso de superficie
lisa con trayectos vasculares finos, con dos
formaciones nodulares que miden 0,9 cm y 0,7

cm respectivamente, blanco amarillentos de
consistencia firme. Mientras que el examen
histolégico a la tincién con hematoxilina-eosina
y tricrémico de Masson reveld: tres nédulos
tumorales, constituidos por neoplasia de origen
mesenquimal, con presencia de abundantes
vasos sanguineos de diferentes tamafios y formas
ramificados con un patrénde “astade ciervo”,los
cuales estan rodeados por células redondeadas
alternando con escasas fusiformes con pérdida
de la relacion ntucleo-plasmatico con ausencia
de mitosis y necrosis tumoral. Asimismo, en
amplias zonas de la neoplasia, se observan
fasciculos fibrosos mal definidos, los cuales son
tricromico de Masson positivo.

Se realizé estudio de inmunohistoquimica,
mediante técnica de avidina-estreptavidina
y utilizando el método de recuperacion de
antigeno se realizé la investigacién de VIM,
CD99, HHF-35, Fli-1 y CD34. El estudio con
inmunohistoquimica demostré reactividad
positivaen las células tumorales con VIM, HHF-
35, Fli-1 (Figura 4). Estos hallazgos, junto con
el patron determinado en las técnicas tincién con
hematoxilina-eosina y tricrémico de Masson,
el cardcter pericitico de la neoplasia, como un
hemangiopericitoma primario de pulmoén.

El posoperatorio trascurrié sin complicaciones
y el paciente fue dado de alta a las 72 h después
deretirarlasondatordcica. Como se hareportado
en la literatura consultada, el tratamiento de
eleccion de este tipo de tumor es la cirugia
radical y luego el seguimiento. En este caso no
fue posible la extirpacion radical de las lesiones
debido al gran compromiso bilateral en el
parénquima pulmonar, por lo que el paciente es
referido al servicio de oncologia médica, quien
decide indicar esquema de poliquimioterapia
posoperatoria coadyuvante con los siguientes
agentes citostaticos: ciclofosfamida,adriamicina
y vincristina, cada 4 semanas por seis meses.
Asimismo, recibié treinta y tres secciones de
radioterapia.
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Figura4. Inmunohistoquimica mediante técnica de avidina-estreptavidina, reporté inmunomarcaje en las células
tumorales con VIM, HHF-35, Fli-1, lo cual correspondia a un hemangiopericitoma de pulmon.

CASO CLINICO 2

Paciente femenina de 37 afos de edad,
fumadora ocasional, con antecedentes de
valvulopatiacardiaca corregida quirurgicamente
en la nifiez, actualmente conocida sana. Acude
a la consulta, por presentar cuadro clinico de
un mes de evolucidén, caracterizado por dolor
tordcico tipo opresivo en region latero posterior
de hemitérax derecho,conirradiacién al hombro,
por lo que acude a la consulta de neurocirugia,
en donde es valorada diagnosticindole una
dorsalgia funcional por estrés laboral por lo cual
se le realiza un bloqueo analgésico intercostal
sin obtener mejoria, por lo que es revalorado el
caso y se plantea practicar un bloqueo radicular
selectivo (BRS) con control radiolégico, en
quir6fano con sedacion consciente. Por lo que
se realiza radiografia de térax pdstero-anterior
donde se observa un patrén de masa tumoral
localizada en el centro del pulmén derecho y
se extienden periféricamente, homogénea de
bordes bien definidos, con distribucién lobar
(I6bulo inferior derecho) sub-pleural,asociada a
la pérdida de volumen (Figura 5). Motivo por el
cual es referida a la consulta de cirugia de térax,
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endonde es valorada. La paciente luce en buenas
condiciones generales hemodindmicamente
estable. A laexploracion fisica; térax simétrico
conbuenas expansibilidad respiratoria,eupneica,
a la auscultaciéon se aprecidé disminucién del
murmullo vesicular, con roncus y crepitantes
basales a nivel del campo pulmonar derecho, el
resto de la exploracidn clinica sin alteraciones.

Figura. 5 Radiografia de térax. Imagen de masa
tumoral en campo pulmonar derecho,homogénea de
bordes bien definidos de distribucién lobar (16bulo
inferior derecho) sub-pleural y asociada a pérdida
de volumen.
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Las determinaciones analiticas, como
hemograma, coagulacién, bioquimica sérica,
orina,proteograma, velocidad de sedimentacién
globular, deshidrogenasa lactica, fosfatasas
alcalinas. Asi como los marcadores tumorales
(alfafetoproteina, gonadotropina coriénica, CA
125 y CEA 19-9), dentro de limites normales.

En vista del hallazgo radiolégico y clinico, se
procede a realizar TAC de térax para completar
elestudiode lapaciente,contomégrafo BRIGHT
SPEED® de 16 detectores sin la administracion
de contraste intravenoso. Se evidenciaimagende
masacon margenes bien definidos con morfologia
redondeada, que mide entre 9 cm x 7 cm, con
valores de atenuacién entre 23-43 UH, isodensa
homogénea, contornos suaves en contacto con
pared tordcica y sub-pleural. Ausencia de
adenopatias de la cadena mediastinal, supra-
carinalis y perihiliar (Figura 6).

Figura 6. Tomografia de térax: imagen de masa con
margenes bien definidos con morfologia redondeada,
que mide entre 9 cm x 7 cm, con valores de atenuacion
entre 23-43 UH, isodensa, contornos suaves en
contacto con pared tordcica y sub-pleural. Ausencia
de adenopatias de lacadena mediastinal,,supracarinalis
y perihiliar.

Eneste caso se optd por laconducta quirirgica
radical, por lo se procedid a la realizacion de
una neumonectomia derecha, a través del 6°
espacio intercostal, con reseccidn quirtirgica del
pulmén derecho. El 16bulo inferior que mide
11cm x 9,5 cm x 2,5 cm, se identifico lesion de
tipo nodular, de superficie externa lisa con areas
rojo-vinosas intercambidndose con dreas blanco-
amarillentas con neo-formacién vascular fina,
la cual se encuentra en continuidad con pleura
visceral (Figura 7).

Figura 7. Tejido pulmonar, de color rojo vinoso de
superficie lisa con trayectos vasculares finos, con
formacién tipo tumoral, que mide 8 cm x 6,5 cm x
3.5 cm, blanco amarillentos de consistencia firme.

La muestra es enviada al servicio de
anatomia patolégica quien reporta al examen
macroscépico: tejido pulmonar, de color rojo
vinoso de superficie lisa con trayectos vasculares
finos, con formacion tipo tumoral, que mide 8
cm X 6,5 cm x 3,5 cm, blanco amarillentos de
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consistencia firme. Mientras que el examen
histolégico a la tincién con hematoxilina-
eosina y tricrémico de Masson reveld; tejido
tumoral, constituidos por neoplasia de origen
mesenquimal, con presencia de abundantes
vasos sanguineos de diferentes tamafos y formas
ramificados conun patrénde “astade ciervo”,los
cuales estan rodeados por células redondeadas
alternando con escasas fusiformes con pérdida
de la relacion nicleo-plasmatico con ausencia
de mitosis y necrosis tumoral. Asimismo, en
amplias zonas de la neoplasia, se observan
fasciculos fibrosos mal definidos, los cuales son

tricrémico de Masson positivo.

Se realiz6 estudio de inmunohistoquimica,
mediante técnica de avidina-estreptavidina
y utilizando el método de recuperaciéon de
antigeno se realizé la investigacion de VIM,
CD99, HHF-35, Fli-1 y CD34. El estudio con
inmunohistoquimica demostré reactividad
positivaen las células tumorales con VIM,HHF-
35, Fli-1 (Figura 8). Estos hallazgos, junto con
el patrén determinado en las técnicas tincién con
hematoxilina-eosina y tricromico de Masson,
el cardcter pericitico de la neoplasia, como un
hemangiopericitoma primario de pulmoén.
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Figura 8. Inmunohistoquimica mediante técnica de avidina-estreptavidina, reporté inmunomarcaje en las células
tumorales con VIM, HHF-35, Fli-1, lo cual correspondia a un hemangiopericitoma de pulmon.

Elposoperatorio trascurrié sin complicaciones
y el paciente fue dado de alta a las 72 h después
deretirar lasondatoracica. Como se hareportado
en la literatura consultada, el tratamiento de
eleccidondeeste tipo de tumor es lacirugiaradical
en este caso se practicé neumonectomia derecha
como tratamiento.
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DISCUSION

El hemangiopericitoma intra-pulmonar es
una neoplasia poco frecuente, potencialmente
maligna, que se origina a partir de lo pericitos
que rodean la membrana basal de los pequefios
vasos (capilares y vénulas) dentro del parénquima
pulmonar. Tiene un origen mesenquimatoso sobre
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loque existen pocas referencias en labibliografia,
con menos de 20 casos publicados ©. Su
histogénesis no estd clara, existiendo dos
teorias sobre su origen: la primera hipétesis
propone un origen a partir del mesénquima
sub-pleural que se encuentra en continuidad
directa con el tejido conectivo de los septos
inter-lobulares, mientras que la segunda teoria
sugiere que este tumor deriva de los fibroblastos
sub-mesoteliales presentes en el parénquima
pulmonar normal “%'?. La mayoria de casos
descritos en la literatura se han diagnosticado en
adultos de edad media, de entre 40 y 70 afios. El
tamafo de las lesiones ha oscilado entre 1 cm y
15 cm, con una media de 5 cm V. Es un tumor
de lento crecimiento que no suele dar sintomas,
por lo que generalmente es descubierto de forma
incidental “V. Ocasionalmente puede producir
sintomatologia secundaria a la compresién
de estructuras adyacentes como tos, disnea y
dolor toracico '+, En nuestros casos la forma
de presentacién fue con tos, cansancio con
dificultad pararespirar. En cuanto alos hallazgos
radiolégicos descritos en este tipo de tumor,en la
radiografia postero-anterior de torax se observa
lesiones tipo nodulares o masas de margenes bien
definidos y morfologiaredondeadau ovoidea .
En la TC toracica se observan una lesién bien
definida con densidad de partes blandas que se
muestra homogénea y sin calcificaciones en el
estudio sin contraste, presentando una captacién
intensa y heterogénea tras la administracion
de contraste intravenoso 2. Estos hallazgos
se correlacionan con nuestros casos, lesiones
homogéneas en el estudio sin contraste.

Es por esto que durante el diagndstico
preoperatorio, los estudios de imdégenes
tomograficos y una biopsia de pulmén o
extirpacion radical del pulmén afectado, son de
importanciatras extirpar y analizar lalesion,esta
se caracteriza desde el punto de vista histolégico
por ser un tumor, que macroscopicamente se
presenta como una masa blanquecina o grisacea

de consistencia firme y bordes bien definidos ©.
Microscopicamente esticompuesto porunalesion
encapsulada,con uninfiltrado celular muy denso,
formado por pericitos con dreas hiper-celulares
(constituidas por multiples células fusiformes
con escasa actividad mitdtica y atipias escasas
o ausentes), células de limites mal definidos,
ndcleos pequefios, ovoideos con pérdida de
la relacién ntcleo-plasmatico, dispuestas en
fasciculos cortos, estrechos y rodeadas por
gran cantidad de capilares con una llamativa
hialinizacién peri-vascular, dichos vasos
presenten ramificaciones irregulares, rodeado
por canales vasculares de endotelio forrado de
paredes finas, dando una apariencia de “asta de
ciervo” alos vasos los se observa tipicamente en
hemangiopericitoma ¥, Patron histolégico que
se observo en nuestros pacientes. Laevaluacion
inmunohistoquimica es fundamental para el
diagnéstico diferencial con otros tipos de tumores
y se caracteriza por laexpresiéon de CD34,bcl2 y
CD99 y negatividad para citoqueratinas, actina,
desmina y proteina S-100 ‘¥, En nuestro caso
en el estudio inmunohistoquimico este demostrd
reactividad positiva en las células tumorales con
VIM, HHF-35, Fli-1.

El tratamiento de eleccién es la reseccién
quirdrgica radical de la lesién con amplio
margenes de reseccién, aunque existe cierta
controversia en relacion con la indicacion de
cirugiaen los pacientes en los que el diagndstico
se deriva de un hallazgo incidental en una
radiografia de térax o en aquellos pacientes
asintomaticos. Asimismo, se recomienda hacer
unaarteriografia con embolizacion previa porque
permite disminuir el sangrado intra-operatorio
y el tamafio tumoral 4. El uso de radioterapia
y quimioterapia estd en controversia. Ambas
se usan en tratamiento paliativo, en lesiones
irresecables o si existen metdstasis, como lo
fue un nuestro caso donde fue imposible la
extirpacion completa de las lesiones.

El comportamiento biolégico de este tumor
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es esencialmente benigno, con un prondstico
excelente si se logra una reseccidén quirurgica
completa con margenes libres. Aunque apenas
hay casos descritos de recidiva o metéstasis el
potencial maligno de este tumor se considera
incierto,debido tanto alaausenciade seguimiento
alargo plazo en la mayoria de casos reportados,
esté presentan una tasa de recidiva local o a
distancia de hasta un 10 %-15 % . En cuanto
a la sobrevida de los pacientes a los cincos afios
con hemangiopericitomaoriginario de cualquier
organo se ha registrado en el 74,2 %,y a los 10
afios del 64 4 %, mientras que la supervivencia
de los pacientes cuando esté es de origen
pulmonar es del 30 % - 35 %. Sin embargo,
hay informes en donde aproximadamente el
50 % de los hemangiopericitoma recidivan
dentro de 5 afios !9, Se ha demostrado que la
enfermedad recurrente por lo general se produce
dentro de 2 afios después del tratamiento inicial.
Por esta razén la conducta recomendada es
realizar un adecuado seguimiento a largo plazo
para detectar posibles recidivas. En resumen,
el hemangiopericitoma intra-pulmonar es una
neoplasia mesenquimal rara que debe incluirse
en el diagnéstico diferencial del ndédulo
pulmonar solitario de lento crecimiento, siendo
imprescindible una adecuada correlacion entre
los hallazgos radiolégicos e histoldgicos para su
diagnostico final.
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