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Resumen Introducción y objetivo: Los hemangiopericitomas son tumores con origen 
vascular  (pericitos de Zimmerman, células de soporte mecánico con 
función reguladora sobre la luz vascular) raramente malignos. Suponen un 
1 % de todos los tumores y sólo un 20% de todos ellos aparecen en cabeza 
y cuello, principalmente en cuello, piel y región nasosinusal. Son 
excepcionales en faringe y cavidad oral. Su etiología es 
desconocida.Descripción del caso: Presentamos un inusual caso de 
hemangiopericitoma maligno de cavidad oral a nivel del surco gingivolabial 
superior izquierdo extendido a fosa canina. Ni su comportamiento ni su 
localización anatómica son los típicos de esta entidad. Discusión: Dada su 
rareza, el diagnóstico diferencial de estos tumores no siempre puede 
realizarse con anterioridad a la excisión quirúrgica, debiéndose realizar éste 
principalmente con otras enfermedades y tumoraciones quísticas propias de 
la zona. La presencia de adherencia a tejidos peritumorales y un lecho 
excesivamente sanguinolento pueden hacernos sospechar este tumor. Su 
patrón histológico de aspecto dendrítico o en asta de ciervo es muy 
característico, aunque actualmente el diagnóstico es inmunohistoquímico, 
siendo característica su intensa positividad a vimentina y positividades 
leves a CD34.La cirugía, que es la base del tratamiento, debe 
complementarse con quimioterapia y/o radioterapia si el tumor es de alto 
grado, presenta factores de riesgo desfavorables o si la cirugía no es 
factible o la resección es incompleta.Conclusiones: La escasez de casos 
descritos por región anatómica particular y por grado proliferativo dificultan 
poder extraer conclusiones definitivas sobre el manejo y tratamiento de esta 
rara tumoración difícil de sospechar antes de su estudio histológico. 

Palabras clave Hemangiopericitoma; boca; sarcoma 

Summary Introduction and objective: Hemangyopericytoma are unfrequently malignant 
vascular tumours arising from Zimmerman´s pericytes (cells with 
mechanical support and vascular regulation rol). They account for about 1% 
of the tumours as a whole. Only about 20% arise in head and neck areas, 
mainly in the neck, sinonasal tract and skin. They are uncommonly 
encountered in the oral cavity or the pharynx. Their etiology reamains 
unclear. Case description: An unusual case report of an extending-to-
canine-fossa  malignant oral cavity hemangiopericytoma arising in the 
gingivolabial groove is provided. Neither its behaviour nor its anatomical 
origin are aknowledged to be the normal pattern of this disease. Discussion: 
Due to their unfrequency their differential diagnosis, mainly with other cystic 
tumours or conditions proper to this site, is not always available prior to 
surgical excision, which is the key for treatment. The presence of 
peritumoral tissue adherence and a bloody tumoral bedsite should lead to 
suspect this tumour. Their histological pattern of dendritic or staghorn 
appearance is very characteristic, although diagnosis relies in 
immunochemistry nowadays, with its characteristic intense positivity for 
vimentin and mild positivity for CD34.Surgery is key for treatment but should 
be complemented with chemotheraphy and/or radiotheraphy  in high-grade 
tumours or when excision is not  feasible or completely curative. 
Conclusions: The paucity of case reports by particular site and proliferative 
degree makes difficult to draw definitive conclusions on the management 
and treatment of this rare tumour difficult to suspect prior to surgery. 

Keywords Hemangiopericytoma; mouth; sarcoma 

 

 

Introducción 

Los hemangiopericitomas son tumores con origen vascular  (pericitos de 
Zimmerman, células de soporte mecánico con función reguladora sobre la luz 
vascular) raramente malignos. Suponen un 1 % de todos los tumores y sólo un 
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20% de todos ellos aparecen en cabeza y cuello, principalmente en cuello, piel 
y región nasosinusal. Son excepcionales en faringe y cavidad oral. Su etiología 
es desconocida[1-3]. Aún siendo sarcomas de origen vascular, presentan unas 
características propias que merecen ser destacadas. Siendo una rareza de 
difícil diagnóstico, éste lo es aún más si se presenta en zonas inusuales, en 
los que es fácilmente confundible con otras entidades habituales en ellas o si 
su comportamiento es atípico. Los autores queremos presentar un caso en el 
que se dan todas estas circunstancias descritas y el manejo que hicimos del 
mismo junto con unos breves comentarios acerca de las aportaciones 
realizadas por otros autores sobre este tema. 
 

 

Descripción 

Paciente varón de 59 años, sin antecedentes de interés, derivado 
urgentemente por tumefacción gingivolabial superior izquierda de rápida 
evolución (días), con molestias locales, sin franco dolor, diagnosticado de 
posible absceso odontogénico. 
Apreciamos una tumoración redondeada de 2 cms de diámetro, bien 
delimitada, elástica-quística, sensible pero no dolorosa, extendida a fosa canina 
y en íntima relación con resto de canino superior izquierdo en mal estado. 
Ausencia de múltiples piezas dentales, aunque el aspecto de la cavidad oral no 
era excesivamente séptico. Tampoco apreciamos signos de infección local 
aunque sí aspecto de empastamiento perilesional. Estudio analítico normal. 
Se realizó incisión sobre surco gingivolabial y disección de la tumoración bajo 
anestesia locorregional apreciándose una formación de aspecto 
pseudoquístico, elástico, paredes gruesas con  consistencia superior a lo 
esperable, y un lecho de disección sanguinolento. Parecía haber finas 
prolongaciones filiformes hacia tejidos adyacentes indurados (figura 1).  
 
 

 
Figura 1. Imagen quirúrgica: Tumoración redondeada pseudoquística, grisácea elástica  firme 
con lecho sanguinolento, adherida a tejidos adyacentes en surco gingivolabial superior en 
íntima relación con pieza dental en mal estado 
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Decidimos ampliar resección del lecho por plano de seguridad macroscópico en 
espera de diagnóstico definitivo. 
El diagnóstico histopatológico fue hemangiopericitoma maligno de bajo grado 
con resección completa y márgenes libres (figura 2). 
No indicamos tratamiento complementario. 
No hemos detectado recidivas ni metástasis en seguimiento de 48 meses. 
 
 

 
Figura 2. Estudio histopatológico: Izquierda- Hematoxilina-eosina 10x: Tumoración formada 
por marcada proliferación de células fusiformes y redondeadas monomorfas sin llamativo 
pleomorfismo celular y pocas mitosis con área periférica en la que se aprecia un patrón de 
crecimiento endovascular (flecha) con proliferación subendotelial con un endotelio normal 
(punta de flecha). Derecha- Inmunohistoquimia CD34 20x: Positividad en las luces 
vasculares (endotelio) mientras que en las áreas sólidas de proliferación celular es 
esencialmente negativa. Obsérvese el patrón morfológico vascular en asta de ciervo típico de 
esta entidad que se forma por la tinción del endotelio de los vasos que se ven comprimidos por 
el tumor (flecha). 
 

 

Discusión 

No resulta fácil ni diagnosticar ni concluir la mejor estrategia terapéutica ante 
un hemangiopericitoma. A su baja incidencia global y por región anatómica se 
le unen otros hechos que debemos considerar y que a continuación 
exponemos.  
Salvo excepciones, son masas de muy lento crecimiento, generalmente 
asintomático. Existen formas benignas y malignas-sarcomas-, con diferentes 
grados de proliferación, grados sin correlación estricta con su biología, 
comportamiento o pronóstico si bien  se han descrito algunos signos que 
sugieren un  peor pronóstico: índice mitótico>4, necrosis, hemorragia, intensa 
celularidad, diámetro>6,5cm, no realización de tratamiento quirúrgico (la 
cirugía se relaciona con menor tasa de recidiva y metástasis y mayor control 
locorregional). Las metástasis a distancia son poco frecuentes (15%), 
principalmente a pulmón, hígado y hueso [4,5]. Nuestro caso es excepcional 
tanto por su asiento como por su comportamiento (rápido crecimiento en días 
simulando un proceso infeccioso o sobreinfección de otra patología). En su 
diagnóstico diferencial, deberemos incluir otras tumoraciones quísticas propias 
de la región de asiento (principalmente quiste nasoalveolar), 
hemangioendoteliomas ( crecimiento celular endoluminal y no perivascular), 
sarcomas, tumoraciones vasculares, así como neoplasias 
hemangiopericitoma-like, con tres categorías diferentes: Neoplasias no 
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hemangiopericitomas pero que ocasionalmente presentan comportamiento y 
características similares a hemangiopericitomas, verdaderos 
hemangiopericitomas y, principalmente, el tumor solitario fibroso [6]. 
Histológicamente siguen un patrón histológico con proliferación perivascular de 
células fusiformes y redondeadas de aspecto dendrítico en asta de ciervo. 
Actualmente, el diagnóstico es inmunohistoquímico, siendo característica su 
intensa positividad a vimentina,  positividades leves a CD34 (característico del 
tumor solitario fibroso y tumores endoteliales) y, raramente, a actina, desmina 
y otros. Son negativos a EMA, Bcl-2, S-100 [7]. Es raro que se pueda disponer 
de un diagnóstico anatomopatológico antes de su resección por el riesgo de 
vulnerar la tumoración y que se dificulte su resección. Por otro lado, si se 
sospecha tumoración vascular, no parece recomendable biopsiarla sin poder 
controlar una eventual hemorragia. 
La Resonancia Magnética Nuclear (RMN) y la angiografía contribuyen al 
diagnóstico diferencial y a su delimitación en caso necesario. En nuestro caso, 
nada hacía pensar en este diagnóstico. Sospechamos tres posibilidades por 
su asiento anatómico y su relación con pieza dental en mal estado: quiste  
radicular sobreinfectado, quiste nasoalveolar sobreinfectado o colección 
purulenta encapsulada, pese a la escasa sintomatología  "infecciosa" 
acompañante. Optamos por no puncionarla previamente para no vulnerar su 
integridad, y posibilitar resección completa. Su buena delimitación "benigna", 
la ausencia de signos infecciosos y el significativo malestar del paciente fueron 
indicación de disección sin más demora. La intensa adherencia a fascias y 
músculos adyacentes con apariencia de falsa cápsula y trayectos finos de 
aspecto infiltrativos con lecho excesivamente sanguinolento, evidentes en 
nuestra disección, parece ser una característica propia de esta "inocente" 
lesión que externamente no es rojiza como otras lesiones vasculares. 
Creemos que el aumento de tamaño súbito se debió a proceso concomitante 
obstructivo intravascular, posiblemente por proliferación de los 
hemangiopericitos, en una región con capacidad de dilatación relativamente 
limitada, aunque nuestra hipótesis no se ha podido demostrar. 
Su rareza, su comportamiento impredecible y  su ubicuidad, dificultan el 
diagnóstico prequirúrgico, siendo necesario el resultado histológico para 
precisar el tratamiento definitivo.  
Se defiende como tratamiento de elección la cirugía con margen libre tisular 
sano, según su extensión y lugar de asiento, análogamente a otros sarcomas, 
reservándose tratamiento complementario con radioterapia (dosis de control 
mínima: 45-55 Gy)  facultativa o discreccional si hay resección completa con 
margen libre suficiente, y necesaria u obligatoria si hay márgenes de resección 
afectos o signos de mal pronóstico histológicos. La quimioterapia (protocolos 
basados en adriamicina, principalmente) no parece influir significativamente en 
el control local ni en la supervivencia y suele reservarse para casos de 
resección incompleta o mal pronóstico (como coadyuvante) o enfermedad 
metastásica (con finalidad paliativa) [5,8-14]. 
Se ha propuesto la posibilidad de realizar embolización selectiva (Onyx) en 
tumores voluminosos o dependientes de grandes vasos para reducir  el 
sangrado y facilitar la  resección, o en tumores de mal acceso quirúrgico 
[7,12].  
En nuestro caso, la resección fue completa y no existían signos de mal 
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pronóstico por lo que no realizamos tratamiento complementario. 
La principal causa de muerte es fracaso en el control local, cuyos principales 
factores, considerando a todos los sarcomas en conjunto, son la realización de 
tratamiento quirúrgico, el estado de los márgenes de resección y el grado de 
diferenciación histológico [15,16]. Las recidivas y metástasis pueden ser 
diferidas tras  intervalo libre de enfermedad superior a 3 años (40%), 
recomendándose seguimiento a largo plazo [3]. Nuestro paciente sigue vivo y 
sin evidencia de recidiva locorregional ni enfermedad metastásica 4 años 
después de la resección. 
 

 

Conclusiones 

Los hemangiopericitomas malignos son una rara variante de tumoración 
vascular que asemeja otras enfermedades quísticas de lento crecimiento. 
Como particularidad, por su origen vascular, presentan una falsa buena 
delimitación de márgenes y un lecho quirúrgico excesivamente sanguinolento 
que deben alertarnos, máxime cuando no se dispone de diagnóstico 
histológico previo. Su tratamiento es eminentemente quirúrgico, siendo la 
causa de muerte principal un mal control local. La escasez de series de casos 
por región anatómica particular y por grado proliferativo dificultan poder extraer 
conclusiones definitivas más allá de opiniones particulares a partir de 
observaciones personales de cada autor. 
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