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Resumen

Se comunica el caso de un paciente con un tumor de ocho meses de
evolucion, no doloroso, eritematoso, con edema considerable y sin
aumento de la temperatura, en la mitad izquierda del rostro. Se rea-
liz6 biopsia, la cual indicé angiosarcoma epitelioide de alto grado.
Los angiosarcomas de la cara son tumores extremadamente raros.
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Abstract

We communicate the case of a male patient with left hemifacial
tumor of eight months of evolution, not painful, erythematous, with
edema and without significant temperature increase. Biopsy revealed
high-grade epithelioid angiosarcoma. Angiosarcoma of the face is
an extremely rare tumor.
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Caso clinico

Paciente del sexo masculino de 81 afios de edad, con dismi-
nucion de la agudeza visual y lesidn en el conducto lagrimal
izquierdo que se extendi6 a dos terceras partes de ese lado
del rostro, de ocho meses de evolucion y pérdida de peso. La
lesion se ubicaba en el area infraorbitaria lateral izquierda
y se extendia hasta el surco nasogeniano; era de tonalidad
violacea, con edema e hiperemia malar, no dolorosa, con
area ulcerosa de 2 x 2 cm, no friable, que abarcaba el lado
izquierdo de la cara y media aproximadamente 13 x 6 cm,
asi como ptosis palpebral izquierda, sin adenopatias en el
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cuello. Los resultados de la biometria hematica completa
fueron: leucocitos 8,260, glucemia 112 y creatinina 0.8. La
radiografia de térax y la TAC toracoabdominal no mostraron
enfermedad metastésica.

Se realiz6 biopsia incisional de la piel de la mejilla
izquierda que sustento el diagnostico histopatologico de
angiosarcoma epitelioide de alto grado.

Se le prescribi6 al paciente quimiorradioterapia con
platino semanal y radioterapia de 5,000 Cgys. Respondi6 de
manera completa al tratamiento, aunque sufri6 la pérdida del
globo ocular después de la radioterapia (Figura 1).
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Figura 1. Reporte histopatolégico: angiosarcoma epitelioide de
alto grado.

Discusion

El angiosarcoma de la cara es un tumor maligno de endotelio
vascular muy raro, extremadamente agresivo y de mal pro-
nostico.! Inicialmente se conocia como linfangiosarcoma.? Es
mas frecuente en el sexo masculino y constituye menos de 2%
de los sarcomas de tejido blando.® Aparece principalmente
en el tejido celular cutaneo y subcutaneo. Hay tres presenta-
ciones clinicas: espontanea en la cara y el cuero cabelludo,
concomitante con linfedema cronico y posradioterapia. No
existen factores predisponentes; si bien la exposicién al sol
se ha descrito como factor en la mayor parte de los casos,
el tnico factor causal conocido es la radiacion. Puede mani-
festarse con invasion ganglionar o enfermedad metastasica
a pulmon, corazén o hueso.*

El angiosarcoma de cuero cabelludo es de mal pronés-
tico y frecuente en pacientes entre la séptima y la octava
décadas de la vida. Se reporta una supervivencia de 12% a
los cinco afios; no esta vinculado con el linfedema crénico
ni con la exposicion a la radiacion. La escision quirdrgica es
el tratamiento de eleccion en caso de tumores pequefios; sin
embargo, la mayor parte de las lesiones son muy grandes, lo
que las hace imposibles de ser resecadas localmente, por lo
que en estos casos se prefiere la radioterapia externa.’

El angiosarcoma de la piel se observa en pacientes con
linfedema croénico. Los primeros casos fueron descritos por
Stewart Trevers en seis pacientes con cancer de mama pos-
terior a radioterapia y mastectomia radical. Se encuentra en
una por cada 200 mastectomias radicales; también se asocia
con linfedema crénico por otros padecimientos, como linfoma
no Hodgkin, cancer de endometrio, metéstasis inguinal de
melanoma, carcinoma de cuero cabelludo y filariasis. Aparece
como una lesidn roja violacea de crecimiento lento; es de mal

pronostico y la supervivencia es similar a la del angiosarcoma
del cuero cabelludo.®®

El angiosarcoma posradioterapia puede afectar a pacientes
gue han recibido radiaciones incluso 20 afios antes; la apa-
riencia clinica y el pronéstico son semejantes a los de otros
casos de angiosarcoma.

Patogenia

Se ha descrito que el factor de crecimiento del fibroblasto
sintetizado por las células endoteliales participa en el creci-
miento del angiosarcoma, y que las citocinas intervienen en
el avance e incremento de los mastocitos en la piel afectada.?

En términos histopatoldgicos, las lesiones pueden ser
variables: bien diferenciadas o escasamente diferenciadas,
con patrdn epitelioide y se confunden ocasionalmente con
melanomas o carcinomas. Se observa una proliferacion
intradérmica de vasos anastomosados tapizados por endo-
telio pleomorfico. Los estudios de inmunohistoquimica son
positivos para el antigeno relacionado con el factor V111 para
la lecitina,'* CD34 (sensible en neoplasias vasculares, poco
especifico)!?y CD31 (muy sensible y especifico); las células
epitelioides expresan vimentina en citoplasma y citoquera-
tina.** Mediante microscopia electronica se demuestran los
cuerpos de Weibel-Palade intracelulares.®®

La lesion es una placa violacea y roja de crecimiento rapi-
do y de bordes bien definidos; puede ser nodular o ulcerada.
Por lo general, se confunde con celulitis, lo que retrasa su
diagndstico temprano.

La respuesta del tumor al tratamiento es escasa, princi-
palmente en las recaidas o en la enfermedad metastasica.
El tratamiento de eleccidn es la reseccion quirdrgica local
amplia con radioterapia coadyuvante; sin embargo, tiene
un alto indice de recurrencia local por ser una enfermedad
altamente difusa, no detectada clinicamente, por lo que debe
complementarse con radioterapia.t®!” Esto explica el alto
riesgo de recaida fuera del campo de radiacién y diseminacion
hematdgena y el hecho de que se sugiera la quimioterapia.
En algunos estudios se ha demostrado que la quimioterapia
paliativa aumenta el periodo libre de enfermedad en uno a
cinco meses.®2 En los pacientes que no son aptos para resec-
cion quirdrgica por extensién de la enfermedad o mdaltiples
comorbilidades, se ha utilizado radioterapia, quimioterapia
e inhibidores de la angiogénesis. T de Yao describi6 el uso
de radioterapia coadyuvante con bevacizumab en un paciente
del sexo masculino de 88 afios de edad.* Koontz y su grupo,
en 2008, prescribieron bevacizumab, radioterapia y cirugia
en tres pacientes con angiosarcoma de la cara en la region
nasal, y obtuvieron una respuesta completa de 26 meses en
uno de ellos y de 8.5 meses en los otros dos.?2” Schlemmer
y colaboradores (2008) llevaron a cabo un estudio retrospec-
tivo de 32 pacientes con angiosarcoma de la cara, en el que
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observaron respuesta parcial en 5.8 meses con paclitaxel,;
respuesta completa con cirugia en 42 meses, con radioterapia
en tres meses y con quimioterapia en dos meses.?!??

Holloway y colaboradores, en 2005, prescribieron doxo-
rrubicina y radioterapia a pacientes con angiosarcoma de la
cara, y encontraron una duracion de respuesta de cuatro afios
de control.*” Eiling y su grupo, en 2002, administraron doxo-
rrubicina liposomal y radioterapia, con respuesta completa
de cuatro meses en pacientes con enfermedad ganglionar.?
Lankester reportd una respuesta completa de 15 meses con
el mismo esquema.t®

El control locorregional a cinco afios es aproximadamente de
40 a50%. La supervivencia libre de metastasis esde 202 40%y la
supervivencia global a cinco afios es de 10 a 30%.6 En una serie de
72 casos, la supervivencia referida fue de 12% a cinco afios. Los
principales factores de mal prondstico son: alto grado, satelosis,
tamafio mayor de 5 cm y margenes cercanos o positivos.202%:2

En la actualidad, se ha prescrito inmunoterapia con
interferon alfa a pacientes con angiosarcoma de la cara y
cuero cabelludo en caso de metéstasis. Guillot, sin embargo,
no encontré aumento en la supervivencia con esta medida.
En un estudio realizado en Japén por Ohguri, que incluy6 a
20 pacientes con angiosarcoma tratados con radioterapia e
interleucina 2 entre 1988 y 2002, se demostrd aumento del
periodo libre de metéstasis (p < 0.05).%

El angiosarcoma de la cara y cuero cabelludo es un tumor
con alto potencial metastasico y quimiorresistente; la mejor
respuesta se obtiene en lesiones pequefias que han sido rese-
cadas completamente, por lo que se recomienda que en todos
los pacientes mayores de edad con una lesion eritematosa en
la cara o el cuero cabelludo se realice una biopsia oportuna,
con la sospecha de que se trate de una lesion maligna y no
tratarla como una lesién benigna.
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