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Hemangioblastoma cerebeloso y
trombocitopenia. Reporte de caso

SANTIAGO PATINO G.

Cerebellar hemangioblastoma and
thrombocytopenia. Report of one case
The association between vascular tumors and thrombocytopenia is rare.

Kasabach-Merritt Syndrome is seen in childhood and is characterized by heman-
giomas and thrombocytopenia. A 42 years-old man with a cerebellar heman-
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gioblastoma and thrombocytopenia, admitted with a subarachnoid hemorrhage
is reported. The patient was operated and required a splenectomy to manage
the thrombocytopenia. After the splenectomy the patient developed a subdural
hematoma that was operated. Despite the surgical treatment, the patient died.

(Rev Med Chile 2016; 144: 521-525)
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en la atencién primaria y en medicina inter-

na'. Los signos de alarma deben instar al cli-
nico a la toma de neuroimégenes en busqueda de
causas pontencialmente fatales de la cefalea®. Los
tumores cerebrales (benignos y malignos) explican
0,15% de las cefaleas y a su vez 78% de ellos tienen
este sintoma’. Este articulo presenta un paciente
con cuadro de cefalea con signos de alarma secun-
dario hemangioblastoma cerebelar esporadico y
trombocitopenia asociada, previamente descrito
en 2 adultos como diagnéstico diferencial del
Sindrome de Kasabach-Merrit (KMS).

l a cefalea es un motivo de consulta frecuente

Caso clinico

Hombre de 42 afios de edad, agricultor, sin
antecedentes de importancia, consulta en multi-
ples ocasiones por 3 meses de evolucion de cefalea
con sensaciéon de pesadez y mareos sin respuesta
a analgésicos comunes. En su evolucién presenta
ataxia y lateropulsion derecha. Una semana previo
asuingreso presenta endoforia derecha, diplopiay
postracién en cama por vértigo intenso. Se realiza
TC simple de crdneo que demostré masa en fosa
posterior y hemorragia subaracnoidea por lo que

se traslada a hospital de nivel terciario. Ingresa al
servicio de urgencias, consciente y orientado, con
cefalea, diplopia e incapacidad para la marcha por
vértigo. Su examen fisico sélo demostr6 endoforia
derecha, marcha inestable y lateropulsion derecha.
Se realiz6 una RM simple y contrastada que re-
portd imagen compatible con hemangioblastoma
(Figura 1). En exdmenes de ingreso se evidencid
recuento plaquetario de 10.000/mL, sin otras
alteraciones en serie roja ni blanca por lo que se
difiri6 manejo quirtrgico y se iniciaron estudios
complementarios. El perfil de autoinmunidad
(ANAS, ENAS, Coombs, inmunoglobulinas, an-
ticoagulante ldpico y anticardiolipinas) infeccioso
(VIH, Hepatitis B y C), pruebas de coagulaciéon
(PT, PTT) asi como los niveles de micronutrientes
fueron normales. No se consideré medicién de
dimero Dy fibrinégeno ante ausencia de sintomas
sugerentes de coagulopatia.

El paciente presenté deterioro neuroldgico por
lo que se decidi6 llevar a cirugia urgente previo so-
porte transfusional de plaquetas para reseccién de
la masa en SNC. Por trepanacién occipital derecha
se pasa catéter de derivacién ventricular externa al
ventriculo lateral ipsilateral, con obtencién de LCR
a presion. Se identific tumor en fosa posterior,
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Figura 1. Lesidn quistica del hemisferio cerebeloso derecho con nédulo mural hipercaptante con gadolinio.

Figura 2. Control plaquetario del paciente. 1) Ingreso a cirugia urgente; 2) Inicio de glucocorticoides; 3) Primer dosis de
inmunoglobulina; 4) Segunda dosis de inmunoglobulina; 5) Esplenectomia laparoscopica; 6) Deterioro neuroldgico, con

hematoma subdural e isquemia hemisférica derecha.

realizindose drenaje de quiste tumoral aspecto de
hemangioblastoma, muy vascularizado, con resec-
cién macroscopica total (Figura 3A). El informe de
patologia fue compatible con hemangioblastoma.
Dadala asociaciéon con el sindrome de Von Hippel
Lindau, se consider6 adicionalmente bisqueda de
otros tumores a nivel abdominal con ecografia la
cual fue negativa.

Es trasladado a unidad de cuidado critico con
excelente respuesta neuroldgica sin resolucion
de trombocitopenia (Figura 2) —entre 5.000 y
169.000/mL~ requiriendo en varias ocasiones so-
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porte transfusional buscando recuentos > 100.000/
mL. El seguimiento tomografico (Dia 2 y 7 posto-
peratorio) demostraban hematoma subdural con
signos de herniacién en resolucién. Es llevado a
estudio de médula 6sea (mielograma, biopsia,
cariotipo) todos normales y con sospecha de pur-
pura trombdcitopenica inmune (PTI) se indico
glucocorticoides (hidrocortisona 50 mg ¢/6 h por 2
dias, dexametasona 4 mg ¢/6 h por 10 dias) sin res-
puesta. En vista de riesgo de sangrado intracerebral
se decidi6 aplicar inmunoglobulina IV 1 g/kg por
dos dosis espaciadas una semana mds prednisona
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Figura 3. Controles tomograficos.
A. Cortes tomograficos postoperatorio
24 h, se observa pequeno sangrado
en sitio previo del tumor y hematoma
subdural pequefio con desviacion de
linea media; B. Tomografia 48 h pos-
tesplenectomia con hematoma subdural
subagudo con efecto de masa y hernia-
ciéon subfalcina, hipodensidad de todo el
hemisferio cerebral derecho; €. Control
72 H postesplenectomia. Persistencia de
hematoma sin cambios significativos,
evento isquémico en evolucién en terri-
torio posterior derecho.

a 1 mg/kg/dia sin mejorfa clinica por lo que se
program¢ para esplenectomia laparoscopica 20
dias después del procedimiento neuroquirurgico.
El procedimiento se desarrolla sin complicaciones
y presenta recuento plaquetario de 165.000/mL en
el postoperatorio inmediato, con bazo histoldgica-
mente normal. Cuarenta y ocho horas después, el
paciente presenta nuevo deterioro neuroldgico re-
quiriendo reingreso a UCI. Recuento plaquetario
126.000/mL, tromboelastografia con MA elevado
sugerente de hiperagregabilidad plaquetariay TC
de crdneo (Figura 3B) con hematoma subdural
derecho subagudo con efecto de masa y tendencia
a herniacién con hipodensidad de todo el hemis-
ferio cerebral ipsilateral sugestivo de isquemia por
lo que se lleva nuevamente a cirugia de emergen-
cia —drepanotomia—. El TC posterior (Figura 3C)
no demostré cambios significativos. Con estos
hallazgos se retira sedacién del paciente, 2 dias
después presenta hipernatremia y fiebre, luego
de dos evaluaciones se declara muerte enceflica.
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Discusiéon

La cefalea es un motivo de consulta frecuente
que rara vez se explica por tumores cerebrales.
Signos de alarma como los encontrados en este
paciente (cefalea gravativa, sin respuesta a anal-
gésicos y con focalizacién neuroldgica) exigen la
toma de neuroimégenes>.

Los hemangioblastomas —tumores benignos
de bajo grado originados de capilares vasculares—
pueden presentarse en cualquier sitio teniendo
mayor preferencia por el cerebelo. Algunos estan
asociados a la enfermedad de von Hippel-Lin-
dau*y el KMS® pero la gran mayoria de ellos son
esporadicos*.

El KMS se caracteriza por la presencia de
tumores vasculares —principalmente heman-
gioendotelioma kaposiforme-y trombocitopenia.
Usualmente se acompana de coagulopatia de
consumo y anemia hemolitica microangiopatica'*.
Este sindrome ha sido reportado con hemangio-
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mas hepdticos, esplénico, cerebeloso o del tejido
celular subcutaneo®.

Yasui et al® reportaron la serie mds grande
de KMS en Japén. En esta serie retrospectiva de
1999 a 2012 la edad media fue de 35 dias, 55%
de sexo masculino con lesiones principalmente
cervicofaciales y recuentos plaquetarios entre
3.000 y 76.000/mL (media 9.000). El diagndstico
se presenta en la nifiez y muy infrecuentemente en
el adulto lo que explica retrasos para el diagnéstico
y tratamiento adecuados en estos'>"’.

El manejo del hemangioblastoma es netamente
quirtrgico® con el cual los niveles plaquetarios
también responden. Antes de cirugia se puede
usar esteroides a dosis equivalentes 2 mg/kg/dia
de prednisona con lo que responden hasta 66% de
los pacientes en sus recuentos plaquetarios’. Sin
embargo, Yasui et al® reportaron que 72% de los
pacientes no presentaron respuesta a los esteroides
y requirieron de otras opciones de tratamiento:
vincristina?, interferon®'® y radioterapia''.

La persistencia de trombocitopenia asociado
al alto riesgo de sangrado en sistema nervioso
central por la cirugfa reciente no permitié el uso
de otras terapias (radioterapia) concomitantes en
este paciente. Bajo la sospecha de PTI se ofrecié
terapia de segunda (inmunoglobulina) y tercera
linea (esplenectomia) con normalizacién de
recuentos plaquetarios y posterior evento he-
morragico e isquémico. Los eventos isquémicos
cerebrales han sido reportados como complicacién
de esplenectomia por trombocitosis secundaria'? y
explican muy posiblemente el descenlace fatal de
este paciente. En nuestro paciente no se desarrollé
trombocitosis, pero en el tromboelastograma se
identificé un aumento de la amplitud méxima
(MA) como manifestacion de aumento entre la
relacién de la fibrina y las plaquetas, aunque el
angulo no estaba aumentado®.

Aunque este paciente experimenté reseccion
completa de la lesién, su recuento plaquetario no
mejor6. El hemangioblastoma podria predisponer
al desarrollo de autoanticuerpos plaquetarios y
desencadenar PTI, mecanismo similar al repor-
tado con otro tumor vascular en la literatura'®.
Otra posibilidad es la expresion de marcadores en
el tumor que faciliten la agregacién plaquetaria y
su consumo como se ha descrito en el angiosar-
coma®.

El paciente no cursa con un KMS, tnica en-
fermedad descrita que asocia tumores vasculares
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y trombocitopenia por: la edad de presentacion,
niveles muy bajos de plaquetas sin respuesta a
reseccion tumoral y el desarrollo de posible com-
plicacion (evento isquémico cerebral) asociada a
la esplenectomia tampoco favorece el diagndstico.
El VHL es poco probable en vista de la edad de
presentacion y la ausencia de lesiones retinianas y
abdominales en la tamizacién inicial. No fue posi-
ble medicién de VHL dada la preocupacién por la
persistencia de trombocitopenia y complicaciones
neuroldgicas asociadas.

En la literatura, s6lo existen 2 reportes si-
milares, ambos en francés y en los sesentas'’. Se
requerird de un mayor interés en la literatura
para definir si se trata de un nuevo sindrome en
medicina. De los reportes previos no se puede
determinar su histologia comparada con el caso
actual y podrian tratarse de hemangiomas. Como
diagnoéstico diferencial tendriamos infarto cere-
bral secundario a hematoma subdural crénico
agudizado, sin embargo, esta complicacion es mds
frecuente en nifos y s6lo se presenta en 0,4% de
los casos luego de neurocirugia®.

Se presenta un caso en el adulto de asociacién
entre hemangioblastoma cerebeloso y trombocito-
penia que dificulté el manejo inicial, sin respuesta
al tratamiento instaurado y desenlace fatal.
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