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RESUMEN

Introduccién: Los hemangioblastomas son tumores vascularizados, infrecuentes del sistema nervioso central (SNC), grado
| por la OMS, intraaxiales, habitualmente localizados en el cerebelo y la retina que pueden ser esporadicos o asociados a la
enfermedad de von Hippel Lindau (VHL). La topografia espinal es infrecuente y su presentacion extramedular mas rara aun. La
literatura es escasa pero el tratamiento de eleccién suele ser quirdrgico.

Objetivo: Describir nuestra experiencia en el tratamiento de hemangioblastomas espinales extramedulares y revisar las
caracteristicas clinicas, radiolégicas y su conducta terapéutica.

Descripcion de los casos: Caso N°1. Paciente masculino de 67 afios con cervicalgia progresiva durante 5 meses, debilidad
distal predominante en miembros superiores izquierdos e hipoestesia en dedos de ambas manos. RM con lesién nodular
intradural-extramedular en C3-C4. Caso N°2. Paciente masculino de 64 afios con lumbociatalgia derecha durante 6 meses
con déficit sensitivo. RM con lesién intradural-extramedular en L1-L2 a izquierda, con realce homogéneo post-contraste. Caso
N°3. Paciente masculino de 22 afios con enfermedad de Von Hippel Lindau que consulta con debilidad en miembro inferior
izquierdo. RM con multiples hemangioblastomas cerebelosos y en médula dorsal, destacandose una lesion voluminosa en T7-
T9.

Intervencion: Caso N° 1. La cirugia consistié en laminectomia C3-C5 y reseccién del hemangioblastoma, con recuperacién
completa. Caso N° 2. Se realiz6 laminectomia con reseccién total del hemangioblastoma con recuperacién completa. Caso
N° 3. Se realizé laminectomia T7-T9 con exéresis completa del hemangioblastoma, con mejoria parcial postoperatoria e
intervencion.

Conclusion: Los hemangioblastomas son tumores infrecuentes; su presentacién espinal y extraaxial es ain mas singular. Al
tratarse de lesiones altamente vascularizadas es de gran importancia la realizacion de una angiografia previa al procedimiento
quirdrgico para diagnostico y adyuvancia terapéutica. El estandar es el tratamiento quirargico y el empleo de monitoreo
intraoperatorio con onda D y potenciales evocados es de gran utilidad para prevenir e identificar déficits neurolégicos.

Palabras Clave: angiografia espinal; hemangioblastoma espinal; tumor intradural-extramedular; von Hippel Lindau.
Extramedullary intradural hemangioblastomas: approaching a strange pathology.

ABSTRACT

Background: Hemangioblastomas are highly vascularized rare tumors of the central nervous system (CNS), WHO grade |,
commonly intra-axial and located in the cerebellum and retina, either sporadically or associated with von Hippel Lindau disease
(VHL). Spinal topography is uncommon, and its extramedullary presentation is extremely infrequent. The experience in the
literature is scarce but surgery is usually the treatment of choice.

Objective: To describe our experience in the treatment of extramedullary spinal hemangioblastomas and to review the diagnostic
characteristics and therapeutic behavior.

Description of the case: Case No. 1. A 67-year-old male patient with progressive neck pain for 5 months, predominant distal
weakness in the left upper limbs and hypoesthesia in the fingers of both hands. MRI with intradural-extramedullary nodular lesion
at C3-C4. Case No. 2. 64-year-old male patient with lumbar back pain and right sciatica for 6 months with sensory deficit. MRI
with intradural-extramedullary lesion in L1-L2 on the left, with homogeneous post-contrast enhancement. Case No. 3. A 22-year-
old male patient with Von Hippel Lindau disease presented with weakness in the left lower limb. MRI with multiple cerebellar and
dorsal cord hemangioblastomas, highlighting a voluminous lesion at T7-T9.

Surgery: Case No. 1. The surgery consisted of C3-C5 laminectomy and resection of the hemangioblastoma, with complete
recovery. Case No. 2. Laminectomy was performed with total resection of the hemangioblastoma, with complete recovery.
Case No. 3. T7-T9 laminectomy was performed with complete excision of the hemangioblastoma, with partial postoperative
improvement and intervention.

Conclusion: Hemangioblastomas are rare tumors. Its spinal and extra axial presentation is even more singular. Given the high
vascularization of these lesions, we consider the use of spinal angiography prior surgery for diagnostic or even therapeutic
aid. Surgery is the treatment of choice, and for that purpose, the use of neuromonitoring with D wave and evoked potentials is
paramount to identify neurological deficits and pursue the aim of good functional results.
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Fig 1. Caso 1. RMN: T2 sagital (A) y T1 con contraste sagital (B) coronal (C) y axial (D) que evidencia lesion nodular intradural extramedular C3-C4 a izquierda, con realce

homogéneo post contraste que desplaza y comprime la médula en sentido lateral.

Fig 3. Caso 1. Colocacion de monitoreo neurofisioldgico sonda D (A); monitorizacion de onda D (B).

de Von Hippel Lindau (VHL),! que es un trastorno mul-
ticéntrico vinculado a la mutacién autosémica dominan-
te del gen supresor de tumores ubicado en el cromosoma
3p325.%°¢

Su presentacién es mds comin en hombres, en propor-
cién de 2:13. La forma de presentacién esporddica suele
aparecer en 35,5 afios de edad media, similar a la edad de
presentacién de la modalidad de VHL, con una edad me-

dia de 33 afos.*

La topografia espinal es infrecuente y representa entre
el 1,6-2,1% de los tumores medulares.”® Su aparicién en
columna suele ser casi exclusivamente intramedular. La
experiencia en la literatura de casos de hemangioblasto-
mas intradurales-extramedulares es escasa.®”

El “gold standard” para diagnosticarlos es la resonancia
magnética, donde puede observarse una lesién que realza
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Fig 5. Caso 1. Pieza quir(irgica macroscdpica de lesion vascular.

con contraste y vasos ingurgitados en la misma, asociados
a signos de edema medular y/o siringomielia en secuencias
ponderadas en T2.210

Una peculiaridad de los hemangioblastomas extrame-

dulares es la asociacién con siringomielia, hallazgo no
presente en meningiomas y schwannomas, lo cual puede
hacer sospechar este diagnéstico.!' Otra caracteristica cla-
ve para diferenciarlos en el preoperatorio es el intenso re-
alce con contraste y la presencia de vasos agrandados en la
misma.®

El tratamiento de eleccién suele ser quirurgico. La ra-
diocirugia puede ser una opcién para pacientes con tu-
mores residuales, recurrentes o aquellos que no toleren
la cirugfa.! Cierta bibliografia recomienda la realizacién
preoperatoria de angiografia digital con fines diagnésticos
y/o para embolizacién preoperatoria de la lesién cuando la
misma presenta varicosidades tumorales extensas permi-
tiendo, a su vez, diferenciarlos de fistulas arteriovenosas.?’

El objetivo del presente trabajo es describir nuestra ex-
periencia en el tratamiento de hemangioblastomas espina-
les extramedulares y revisar las caracteristicas clinicas, ra-
diolégicas y su conducta terapéutica.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso N°1 (Figuras 1,2, 3,4y5).

Paciente masculino de 67 afios sin antecedentes de rele-
vancia que consulté por cuadro de cervicalgia de 5 me-
ses de evolucién. Progresé con disminucién de la fuerza
de miembros superiores a predominio izquierdo de cardc-
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Fig 7. Caso 3. RM: T1 con contraste sagital (A) y axial (B) evidenciando lesion nodular intradural-extramedular altamente vascularizada con realce homogéneo post con-
traste de topografia T7-T9 que ocupa casi la totalidad del canal desplazando la médula con mielomalacia asociada.

ter distal sumado a hipoestesia de dedos de ambas ma- extramedular de caricter nodular en topografia C3-C4
nos. Se realiz6 RM que evidencié una lesién intradural-  que comprime y desplaza la médula a izquierda, con realce
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Fig 8. Caso 3. Angiografia espinal toracica: evidenciando lesion hiper vacularizada con aferencia primaria de ramo radiculomedular lateral izquierdo, de arteria intercos-
tal. Con drenaje venoso descendente por venas perimedulares anteriores y posteriores (Ay B).

homogéneo con contraste. La angiografia digital permi-
ti6 identificar aferencias por arterias radiculo-medulares
posterolaterales bilaterales con drenaje venoso ascenden-
te y signos de hipertensién venosa posterior. No se realizé
embolizacién preoperatoria.

La cirugia consisti6 en una laminectomia C3-C5 y re-
seccién de lesion con resultado anatomo-patolégico de he-
mangioblastoma. El paciente evolucioné con alivio del do-
lor y recuperacién total de la fuerza.

Caso N°2 (Figura 6).

Paciente masculino de 64 afios de edad que consulta por
cuadro de lumbociatalgia derecha de 6 meses asociada a
trastorno sensitivo. El estudio de RM demostré la pre-
sencia de una lesién intradural-extramedular L1-1.2 a iz-
quierda con realce homogeneo tras la administracién de
contraste endovenoso. Se realizé laminectomia LL1-L.2 con
reseccion total de la lesién, con resultado de anatomia pa-
tolégica de hemangioblastoma. El paciente mejor6 su sin-
tomatologia “ad integrum”.

Caso N°3 (Figuras 7y 8).

Paciente masculino de 22 afios con antecedentes de Enfer-
medad de Von Hippel Lindau, en seguimiento por servi-
cio de oncologia que comenzé con debilidad del miembro
inferior izquierdo de un mes de evolucién. Fue estudia-
do con RM de encéfalo y columna completa que desta-
c6 multiples lesiones pequefias compatibles con heman-
gioblastomas a nivel cerebeloso y bulbo-medular. A nivel
dorsal T'7-T'9 se observé voluminosa lesién altamente vas-
cularizada que ocupaba aproximadamente el 90% del ca-

nal espinal, asociada a mielomalacia e ingurgitacién veno-
sa inferior. Ante empeoramiento de la clinica, con paresia
e hipoestesia moderada de miembro inferior izquierdo su-
mado a incontinencia urinaria se decidié realizar la exére-
sis tumoral mediante laminectomia T7-T'8-T9. Se observé
voluminoso tumor en cara posterior e izquierda de médu-
la, con multiples venas dilatadas en su superficie. Se logré
una exéresis completa: la anatomia patolégica informé he-
mangioblastoma. El paciente se encuentra actualmente en
seguimiento por oncologia con mejoria parcial de fuerza
luego de la intervencién.

INTERVENCION: TECNICA QUIRURGICA

En todos los casos se plante6 la misma estrategia de lami-
nectomia y reseccién. Desarrollaremos a modo de ejem-
plo las caracteristicas del tiempo quirdrgico utilizando el
Caso N° 1 (Figura 3).

Posicionamos al paciente en dectibito prono con soporte
dorso lumbar. Se utiliz6 cabezal de Mayfield para fijar la
cabeza. Se realizé incisién lineal desde C2 a C5. Se dise-
c6 tejido hipodérmico hasta ligamento vertebral posterior;
se abrié la fascia muscular hasta exponer las apéfisis espi-
nosas y las liminas. Se procedi6 a realizar laminectomia
C3-C5 y flavectomia C2-C6. La duramadre fue abier-
ta en forma lineal. Se realiz6 monitoreo neurofisiolégico
con onda D. Se visualizé lesién voluminosa que despla-
zaba raices y cordén medular a derecha de color gris-rosa-
da, vascularizada que impresionaba nacer de raiz sensitiva
C4 izquierda. Se colocaron en ambas aferencias arteria-
les en el polo superior, clips transitorios por 5 minutos sin
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cambios neurofisiolégicos, continuando con la seccién de
ambas aferentes. Se luxé la lesién que quedd pendiente de
vena arrosariada en cara posterior de la médula, la cual se
coaguld y seccioné con remocién de la lesion en bloque.

DISCUSION

Los hemangioblastomas son lesiones raras, de localizacién
principalmente cerebelosa o retiniana, ya sean de cardcter
esporddico o asociado a VHL.

La topografia espinal es infrecuente y al igual que su
contraparte cerebelosa habitualmente se presentan como
lesiones intraaxiales. Pese a su baja frecuencia, los heman-
gioblastomas espinales son el tercer tumor intramedular
en frecuencia, representando entre el 2-6% de todos los
tumores de la médula espinal.’>** La forma de presenta-
cién esporddica es la mds frecuente al igual que ocurre a
nivel intracraneano, correspondiendo al 66% de los casos
en comparacién a la vinculada a VHL (33%).°

La presentacién de hemangioblastomas como lesiones
intradurales-extramedulares es sumamente singular con
escasos reportes. Incluimos aqui una serie de tres casos de
esta inusual forma de presentacién, constituyendo la pri-
mera casuistica en la literatura argentina.

Las manifestaciones clinicas de los hemangioblastomas
espinales no difieren mucho de otras lesiones intramedu-
lares, caracterizadas por una mielopatia compresiva con
afectacién inicial sensitiva y progresién a déficit motor o
compromiso esfinteriano.® En el caso de la presentacion
intradural-extramedular, el dolor y las alteraciones sensiti-
vas suelen devenir inicialmente previo a los sintomas mie-
lopéticos inducidos por compresién medular o fenémenos
vasculares de sangrado o robo de flujo.

En dos de nuestros casos (caso 1y 2) la topografia de la
lesién mostré relacién con una raiz espinal como ha sido
descripto en la literatura,* lo cual se encuentra en relacién
a los sintomas radiculares iniciales. En el caso restante, la
presentacion fue de una lesién exofitica medular (caso 3).

Radiolégicamente se presentan como lesiones isointen-
sas en secuencia T'1, hiperintensas en T2 con marcado re-
fuerzo homogéneo post-contraste y bien demarcados del
tejido adyacente, a menudo con edema y siringomielia.®

El diagnéstico diferencial con los ependimomas y astro-
citomas medulares, se facilita cuando la lesién se locali-
za en regién medular posterior asociada a cavidad sirin-
gomiélica. Las lesiones mds grandes pueden reforzar en
forma heterogénea por presentar sefial de vacio de flujo de
las estructuras vasculares asociadas.

Con respecto a la terapéutica, la reseccién constituye el
tratamiento de eleccién. La angiografia diagndstica es una

herramienta que consideramos fundamental para com-
prender la anatomia de la lesién y, en casos particulares,
puede servir como una adyuvancia terapéutica permitien-
do la embolizacién preoperatoria de la lesién para reducir
el sangrado.

En cuanto a la técnica quirdrgica, la reseccién de he-
mangioblastomas medulares presenta algunas similitudes
con la cirugia de las malformaciones arterio-venosas. Se
recomienda una exposicién amplia en lesiones muy vas-
cularizadas. Es por ello que consideramos habitualmen-
te en este tipo de lesiones la realizacién de laminectomia
completa por sobre hemilaminectomia. El procedimien-
to conlleva una devascularizacion tumoral y coagulacién
de arterias aferentes con eventual clipado transitorio de
las mismas y, por dltimo, coagulacién y seccidén de vena
de drenaje con reseccién en bloque de la lesién para evitar
sangrado intraoperatorio .

El monitoreo neurofisiolégico es de suma utilidad para
permitir identificar déficits neurolégicos intraoperatorios
significativos y persistentes en el tiempo y, de esta manera,
guiar al neurocirujano para lograr una adecuada reseccién
y mejor evolucién funcional del paciente.

Cuando la lesiéon es resecada en su totalidad, al tratar-
se de lesiones benignas, el prondstico es favorable y los pa-
cientes suelen mejorar su clinica como fue demostrado en
nuestra experiencia.

En casos en los que la reseccién total no fue posible, el
manejo conservador con seguimiento por imdgenes, em-
bolizacién o radiocirugia son alternativas terapéuticas que
pueden emplearse dependiendo de cada caso en particular
y la decisién consensuada entre el paciente y el cirujano.

CONCLUSION

Los hemangioblastomas son tumores infrecuentes. Su pre-
sentacién espinal y extraaxial es ain mds singular. Al tra-
tarse de lesiones altamente vascularizadas es de gran im-
portancia la realizacién de una angiografia espinal previo
al procedimiento quirdrgico para el diagndstico y eventual
adyuvancia terapéutica. El estdndar es el tratamiento qui-
rirgico usando monitoreo intraoperatorio con onda D y
potenciales evocados, siendo de gran utilidad para preve-
nir e identificar déficits neurolégicos y permitir mejorar la
evolucién funcional de los pacientes.
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