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RESUMEN 

Objetivo: Describir los hallazgos imagenológicos que posibilitaron el diagnóstico 

de hemangioblastoma del bulbo raquídeo asociado con siringomielia en una 

paciente. 

Caso clínico: Se presenta el caso clínico-imagenológico de una paciente blanca, 

femenina, de 57 años de edad, la cual ingresó con vértigo y dificultad para la 

marcha, debilidad del miembro superior derecho que se extendió a las cuatro 

extremidades, disfagia, voz de tono nasal, diplopía, dolor en el cuello y brazos. 

Se le realizó una tomografía axial computarizada de cráneo e imagen por 

resonancia magnética donde fue evidente la lesión ocupativa de espacio a nivel 

del bulbo raquídeo y multitabicada a nivel de la médula espinal, compatibles con 

hemangioblastoma y siringomielia. Se le realizó craneotomía suboccipital,  

con evolución favorable tras la cirugía. 

Conclusiones: La evaluación de las manifestaciones clínicas, los hallazgos de 

neuroimagen, los exámenes de laboratorio, los resultados anatomopatológicos 

permitieron el diagnóstico etiológico de hemangioblastoma del bulbo raquídeo 

asociado con siringomielia. 
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Palabras clave: diagnóstico por imagen/hemangioblastoma; complicaciones; 

neoplasias cerebelosas; diagnóstico por imagen/siringomielia. 

 

ABSTRACT 

Objective: To describe the imaging findings that facilitate the diagnosis of 

medulla oblongata hemangioblastoma associated with syringomyelia in a patient.  

Clinical case report: We report the clinical-imaging case of a 57-year-old white 

female patient, who was admitted with vertigo and difficulty walking, weakness 

of the right upper limb that extended to all four extremities, dysphagia, nasal 

voice tone, diplopia, pain in the neck and arms. She underwent a computerized 

axial tomography of the skull and magnetic resonance imaging, which  

revealed the space-occupying lesion at the level of the medulla oblongata and 

multi-sited at the level of the spinal cord, compatible with hemangioblastoma 

and syringomyelia. She went through a suboccipital craniotomy surgery with a 

favorable outcome.  

Conclusions: The evaluation of clinical manifestations, neuroimaging findings, 

laboratory tests, pathological results allowed the etiological diagnosis of medulla 

oblongata hemangioblastoma associated with syringomyelia. 

Keywords: diagnostic imaging / hemangioblastoma; complications; cerebellar 

neoplasms; diagnostic imaging / syringomyelia. 
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Introducción 

El término hemangioblastoma (HB) fue introducido por Cushing y Bailey en 1928. 

Los hemangioblastomas son neoplasias vasculares benignas de localización 

intraaxial, tumores raros, que conforman de 1 % a 2,5 % de todos los tumores 

intracraneales. Constituye el tumor primario más frecuente en los adultos en la 

fosa posterior; se localiza en el cerebelo en un 85 %, médula espinal 3 %, bulbo  

2 % y cerebro 1,5 % de los casos.(1,2) 
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En general, son lesiones quísticas con un pequeño nódulo mural, aunque pueden 

también ser lesiones puramente sólidas, quísticas o mixtas. Si bien en su gran 

mayoría son lesiones esporádicas y solitarias, en algunos casos están asociadas 

con la enfermedad de von Hippel‑Lindau.(3) 

Las manifestaciones clínicas de los HB son inespecíficas y dependen de su 

localización y del patrón de crecimiento. A pesar de su gran vascularización, en 

raras ocasiones se presentan con sangrado en forma de hemorragia 

intraparenquimatosa o intramedular o como hemorragia subaracnoidea. El 

diagnóstico definitivo se realiza por anatomía patológica.(4,5)  

La siringomielia (SM) fue descrita por primera vez como un hallazgo anatómico 

por Estienne (1546) en su libro La dissection du Corps Humain y se relacionó la 

existencia de la cavidad con la clínica motora, sensitiva y vegetativa por Portal 

(1804). En 1827, Ollivier d'Angers aportó el término de siringomielia, del griego 

syrinx (flauta) y myelós (médula).(6) 

La siringomielia tiene múltiples causas, pero en la mayoría de los casos está 

relacionada con la malformación de Chiari, meningitis, médula espinal anclada y 

tumores de la médula espinal; es rara su asociación con tumores de la fosa 

posterior.(6) 

Los diferentes estudios imagenológicos, entre los que se encuentran la tomografía 

axial computarizada (TAC) y la imagen por resonancia magnética (IRM) han 

proporcionado un conocimiento más profundo de ambas enfermedades al permitir 

conocer, con mayor exactitud, la anatomía lesional y sus repercusiones sobre la 

fisiología normal del sistema nervioso. 

Por la poca frecuencia de su localización a nivel del bulbo raquídeo y de la 

asociación entre el HB y la SM, se decidió describir los hallazgos imagenológicos 

que posibilitaron el diagnóstico de hemangioblastoma del bulbo raquídeo asociado 

con siringomielia en una paciente. 

 

 

Presentación del caso 

Paciente blanca, femenina, de 57 años de edad, antecedentes de asma bronquial 

con tratamiento regular desde la infancia. Presentó hace un año dificultad para 

la marcha, debilidad del miembro superior derecho, el cual fue progresando con 
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el tiempo a las cuatro extremidades, por tanto, tuvo que adoptar una posición de 

decúbito forzado. Como síntomas asociados se describe disfagia y cambio de la 

voz (de tono nasal), vértigo, diplopía, dolor en cuello y brazos. 

Al examen físico se destaca la atrofia segmentaria en los cuatro miembros. Tenía 

una fuerza muscular disminuida 1/5 en las cuatro extremidades con espasticidad, 

reflejos miotáticos exaltados ++++ en miembros inferiores, miembros superiores 

++ y Babinski bilateral (paraparesia espástica asimétrica). También presentaba 

nistagmo horizontal, parálisis del velo del paladar y disminución del reflejo 

nauseoso. 

Como hallazgos significativos en los estudios de laboratorio se detectó: Hb  

(14,2 g/dl), hematocrito (0,43). 

Se realizó craneotomía suboccipital con vaciamiento de la lesión ocupativa bulbar 

y exéresis del nódulo mural por microcirugía, con diagnóstico histopatológico 

compatible a HB del bulbo raquídeo por la presencia de células estromales con 

patrón alveolar (Fig. 1). La SM asociada fue corregida con la craniectomía 

descompresiva. No se observó secuela neurológica adicional con evolución 

favorable de la paciente.  

 

 

Fig. 1 - Lámina del estudio histopatológico compatible con hemangioblastoma. Se 

observan células estromales con patrón alveolar. 

 

Entre los estudios imagenológicos se le realizó TAC de cráneo simple y contrastada 

(Fig. 2), IRM de cráneo simple en planos axial (Fig. 3), y sagital (Fig. 4). 
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Fig. 2 - Tomografía axial computarizada de cráneo. A) Simple. B) Contrastada. Se 

observa imagen hipodensa redondeada con nódulo mural y realce periférico en estudio 

contrastado. 

 

 

Fig. 3 - Imagen de resonancia magnética de cráneo. A) Simple, en plano axial, con 

imagen redondeada que se comporta hipointensa con nódulo mural en secuencia t1. B) 

Hiperintensa multitabicada en secuencia T2, con engrosamiento mucoso marginal a 

nivel del seno maxilar y esfenoidal derecho e hipertrofia del cornete nasal medio 

izquierdo. 
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Fig. 4 - Imagen de resonancia magnética de cráneo. A) Simple, en plano sagital, donde 

se observa a nivel del bulbo raquídeo y de la médula espinal imagen hipointensa no 

homogénea en secuencia t1. B) Hipointensa a nivel del bulbo raquídeo e hiperintensa 

multitabicada a nivel de la médula en secuencia T2. 

 

 

Discusión 

El hemangioblastoma constituye una neoplasia benigna infrecuente, autosómica 

dominante, altamente vascular, que se presenta con mayor frecuencia en mujeres 

que en hombres. La localización más recurrente de los hemangioblastomas es el 

vérmix y los hemisferios cerebelosos, que suponen más de 40 % de los casos. Suele 

observarse en la médula espinal; su localización supratentorial aparece entre 4 % 

- 13 %, y puede también afectar el cerebro, bulbo raquídeo y la retina.(7,8) Autores 

como Schattner y otros plantean que no es frecuente la localización bulbar, cual 

coincide con el caso que se presenta; esta localización representa un 4 %  

del total.(9) 

En los casos estudiados por Marin y otros,(10) se observó que el HB se asoció entre 

25 % a 40 % al síndrome de Von Hippel-Lindau. Fue infrecuente en la literatura 

revisada su asociación con la SM, lo cual se corresponde con el caso que se 

presenta, donde los hallazgos imagenológicos y el fondo de ojo realizado no  

se correspondió con el síndrome de Von Hippel-Lindau.  

Autores como Wolfgang(6) plantean como frecuente la asociación de la SM  

con tumores de la médula espinal (HB vertebral), hernia discal. Y es que la 
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afectación de la circulación del líquido cefalorraquídeo y la atrofia medular es 

precisamente secundaria a la siringomielia. 

Los hemangioblastomas suelen presentar consistencia sólida o quística, la primera 

más frecuente en el tallo cerebral. Macroscópicamente se distinguen cuatro tipos: 

 

1. Quiste simple sin nódulo mural (6 %) 

2. Macroquístico con nódulo mural (representa 65 % del total) 

3. Forma sólida hipervascularizada (25 %)  

4. Forma sólida con microquistes (4 %) 

 

El tipo 2 es el más frecuente, representa 65 % del total, y se corresponde con la 

forma de presentación del caso que se expone. El tipo 1 y 4 representan 10 %; y 

de los dos el primero es el que tiene menos incidencia en los pacientes.(10,11) 

Sus manifestaciones clínicas suelen ser inespecíficas y guardan relación con la 

localización del tumor y su patrón de crecimiento. Los HB intracraneales se 

presentan con una historia de síntomas neurológicos menores de larga evolución 

(la cefalea es el más frecuente en la mayoría de los casos como en el presentado), 

con exacerbación de los síntomas, que requieren del manejo quirúrgico. 

Las lesiones cerebelosas pueden mostrarse como ataxia, nistagmo e 

incoordinación motora y/o con síntomas de aumento de la presión endocraneana 

por hidrocefalia asociada.(12) Los localizados en la médula espinal se presentan 

con dolor, seguido de signos de disfunción segmentaria debido a la compresión 

progresiva de la médula espinal.(13) 

Los síntomas del HB se vieron agravados al asociarse con la SM, por su localización 

predominantemente en el extremo inferior de la médula cervical con extensión 

al tronco encefálico, la cual agregó al cuadro clínico pérdida de la sensación de 

dolor, pérdida de la sensación térmica (interrupción de los tractos 

espinotalámicos), cambios tróficos como lesiones cutáneas, debilidad muscular 

con afectación de las células de la asta anterior, espasticidad, hiperreflexia  

con afectación del neurona motora superior, reflejos plantares anormales con 

afectación del tracto piramidal.(6) 

Para algunos autores,(14,15,16) el diagnóstico de los HB se realiza mediante técnicas 

de neuroimagen que incluyen la TAC de cráneo con protocolo de fosa posterior 
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simple y E/V, en la cual se observa como una masa quística bien delimitada con 

densidad de LCR, nódulo mural periférico con refuerzo homogéneo (50 %) y, 

ocasionalmente, lesión sólida con intenso refuerzo homogéneo.  

En el caso que se presenta, el hallazgo estuvo relacionado con una imagen 

hipodensa redondeada con nódulo mural con realce periférico, lo cual coincide 

con la literatura.  

En este sentido, la IRM ofrece ventajas respecto a la TAC tanto en la evaluación 

del HB como en el diagnóstico de la SM, donde se observa la masa tumoral bien 

delimitada, moderadamente hipointensa en T1 + T2, áreas hiperintensas en T1 

(hemorragia), áreas hipointensas en T1 + hiperintensas en T2 (formación de 

quistes).(17,18,19) 

Desde nuestro punto de vista, en los casos que no sea posible realizar IRM 

contrastada como el que se presenta, se sugiere realizar TAC de cráneo 

contrastada con protocolo de fosa posterior y reconstrucciones multiplanares, las 

cuales contribuyen a la caracterización de las lesiones ocupativas de espacio del 

bulbo raquídeo. 

La siringomielia puede estar septada (áreas paralelas de cavitación) en los cortes 

trasversales en T1; puede observarse pérdida de la interfase médula - LCR 

(obliteración del espacio subaracnoideo por adherencias), y asociarse a 

loculaciones aracnoideas. Se evita con el uso de la IRM la exposición a las 

radiaciones ionizantes.(20) 

Como limitación del estudio estuvo la no administración de contraste endovenoso 

(gadolinio), por la no disponibilidad en el momento del estudio, el cual  

permite mejorar la caracterización del HB con la demostración de áreas de realce 

heterogéneo y la presencia de alteraciones perilesionales. 

 

 

Conclusiones 

La evaluación de las manifestaciones clínicas, la adecuada interpretación de  

los hallazgos de neuroimagen, los exámenes de laboratorio, los resultados 

anatomopatológicos permitieron el diagnóstico etiológico de HB del bulbo 

raquídeo asociado con siringomielia.  
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