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Quiz / Angiosarcoma cutáneo
Quiz / Cutaneous Angiosarcoma

El angiosarcoma es un tumor maligno de origen vas-
cular sanguíneo y/o linfático. Representa 2% de los 

sarcomas de tejidos blandos, y un tercio de ellos ocurre en 
la piel.1 De acuerdo con su etiología, existen tres varian-
tes de angiosarcoma cutáneo: el idiopático, el asociado a 
radioterapia y el asociado a linfederma crónico.2 Recien-
temente se ha demostrado un papel oncogénico con la 
amplificación del gen myc, que es una característica fre-
cuente en los angiosarcomas que aparecen posradiación y 
en los asociados a linfedema crónico.3

En pacientes con xeroderma pigmentoso se han re-
portado angiosarcomas en áreas fotoexpuestas, y se ha 

atribuido a la radiación ultravioleta como factor desen-
cadenante.4 También se han propuesto como factores de 
riesgo la exposición a cloruro de vinilo, insecticidas, dió-
xido de torio, hormonas y esteroides sintéticos.5

Las localizaciones más frecuentes de la variante 
idiopática son cabeza y cuello. Clínicamente se presen-
ta como placas eritemato-violáceas mal delimitadas, que 
pueden ulcerarse, en ocasiones se refiere como primera 
manifestación el edema y tiene un crecimiento lento. El 
diagnóstico diferencial clínico incluye equimosis, heman-
giomas, celulitis, erisipela, rosácea y sarcoma de Kaposi; 
la variedad en los diagnósticos clínicos ocasiona retrasos 
en el tratamiento. Habitualmente afecta al paciente de 
edad avanzada y es más común en hombres.6,7 Los fototi-

Figura 2. Proliferación irregular de vasos sanguíneos con células endoteliales atípicas.

Figura 3. Las células atípicas son positivas para cd31. Figura 4. El Ki67 muestra un índice de proliferación de 25%

Figura 1. Lesiones cutáneas.
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pos claros y caucásicos son afectados con mayor frecuen-
cia que los fototipos oscuros.8

El curso suele ser agresivo con recurrencias locales y 
metástasis linfáticas y sanguíneas. La recurrencia local 
puede ser incluso distante del sitio primario de apari-
ción.7,8 El pronóstico es malo, ya que presenta una tasa de 
recurrencia local de 84% y una sobrevida de cinco años en 
12 a 24 por ciento.9

Existen escasos reportes de complicación con trombo-
citopenia secundaria a secuestro plaquetario por parte de 
los canales vasculares del tumor.1

Histológicamente, el angiosarcoma puede ser bien o 
poco diferenciado. En el primer caso está constituido por 
estructuras vasculares en forma de grietas alargadas en 
distintos niveles de la dermis, células endoteliales pro-
minentes con núcleo grande e hipercromático, que se 
encuentran entre las grietas. En el angiosarcoma poco 
diferenciado los canales vasculares están rodeados por la 
proliferación de células ahusadas malignas sin diferen-
ciación aparente, que suelen invadir la dermis y el tejido 
celular subcutáneo, pueden observarse figuras de mitosis 
atípicas y necrosis. La presencia de vacuolas intracito-
plasmáticas en las células neoplásicas puede ser la única 
clave diagnóstica en angiosarcomas poco diferenciados.7 
Con frecuencia se observa denso infiltrado de linfocitos, 
con disposición nodular. La inmunohistoquímica es una 
importante herramienta para el diagnóstico, mostrando 
positividad en factor viii, ulex lectina, cd31, cd34, vimen-
tina y p53.10 

Genéticamente, los angiosarcomas con frecuencia 
muestran rearreglos cromosómicos de  5pter-p11, 8p12-
qter, 20pter-q12, pérdida de 7pter-p15, 22q13-qter, y -Y.11

Los factores más importantes a tomar en cuenta en el 
pronóstico son: el grado histológico de diferenciación, 
la tasa de mitosis, el tamaño tumoral (>10 cm peor pro-
nóstico), la presencia de enfermedad multifocal, invasión 
profunda, metástasis y recurrencia local.12 Mientras que 
la infiltración linfocítica del tumor pareciera tener mejor 
pronóstico.13 

El tratamiento de elección es quirúrgico, pero cuan-
do por la extensión y localización es imposible, se ha 
reportado uso de radioterapia o quimioterapia, así como 
diferentes productos terapéuticos: el paclitaxel es útil en 
los angiosarcomas de cabeza y cuello, también se reporta 
docetaxel y gemcitabina.14,15 Existen informes de combi-
nación de s-1 (inhibidor de la dihidropirimidina deshi-
drogenasa) con docetaxel con eficacia para angiosarcomas 
refractarios a paclitaxel, aunque con severos efectos se-
cundarios de neutropenia, diarrea y ataque al estado ge-
neral.16 Estudios recientes con bevacizumab (anticuerpo 

monoclonal contra factor de crecimiento vascular vegf) 
reportan una opción aún en estudio, ya que el vegf se 
expresa en 80% de los angiosarcomas.17 La inmunoterapia 
con interleucina 2 también se ha informado como útil.18
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