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Los angiosarcomas cutéaneos, son tumores malignos vasculares, poco frecuentes, que afectan sobre todo a personas mayores, de raza blanca. Son
muy agresivos, por lo cual su deteccion precoz, es lo Unico que puede modificar su pronostico.
Describimos el caso de una mujer anciana, con angiosarcoma del cuero cabelludo. La paciente recibié tratamiento con radioterapia de electrones.

Desafortunadamente, a los 3 meses del diagnéstico fallecio.

(E. Martinez Ruiz, M?J Roca Estelles, F. Sevilla Chica. Angiosarcoma de cuero cabelludo. A propoésito de un caso. Med Cutan Iber Lat Am 2008;36:199-202)
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Summary

Cutaneous angiosarcoma is a rare malignant vascular tumor, most often occurs in white elderly people. It's very agressive, only early detection can

modify the prognosis.

An old woman, who was diagnosed of angiosarcoma of the scalp is reported. The patient was treated by electron-beam radiotherapy. Unfortunately

she died 3 months after the diagnosis.
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Los angiosarcomas (AS) son tumores vasculares malignos,
que corresponden a menos del 10% de todos los sarcomas
de tejidos blandos.

Clasicamente se describen 3 subtipos, siendo el més fre-
cuente el AS idiopético de cabeza y cuello.

Clinicamente en general, se manifiestan como maculo-
placas hemorragicas, junto con nédulos ulcerativos, cuando
se trata de un estadio méas avanzado. Debido a que a veces,
la lesion ofrece un aspecto contusiforme, ante una sospecha
de hematoma, en cara o cabeza, de una persona de edad,
es importante descartar que no corresponda a este tipo de
tumores.

Existen diferentes modalidades de tratamiento, y en la
mayoria de los casos se combinan varios de ellos. A pesar de

lo cual, el prondstico es pobre, debido a la alta tasa de recu-
rrencias, y a las frecuentes metastasis.

Presentamos el caso de una mujer anciana, con AS de
cuero cabelludo. Se hace una revision de la patogenia, facto-
res pronosticos y distintos tratamientos recogidos en la lite-
ratura médica.

Caso clinico

Muijer, de 97 afios con antecedente de hipertensién arterial.
Acude a nuestra consulta, por presentar desde hacia 2 6 3
meses, una placa alopécica, asintoméatica, en cuero cabellu-
do, en zona parietal derecha. Dicha lesion constaba de una
macula eritematoviolacea, de 30 cm aproximadamente, mal
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Figura 1. Macula de aspecto vascular, extensa y mal delimitada,
con dreas hemorragicas en su superficie.

delimitada, y de aspecto contusiforme; sobre la cual, asentaba
una placa de 10 cm, hemorragica y friable al tacto (Figura 1),
formada por la coalescencia de pequefos nédulos, de tama-
flos variables, violaceos, y también de aspecto vascular
(Figura 2). No se palpaban adenopatias cervicales.

Con la sospecha de angiosarcoma, realizamos biopsia
de la placa.

Desde el punto de vista histolégico, se trata de una proli-
feracién celular, localizada en dermis (Figura 3), con un
patrén de crecimiento predominantemente sélido, intercala-
do con areas donde se observan canales anastomosados,
recubiertos por células atipicas, que disecan las fibras de
colageno y rodean los anejos epidérmicos.

Las areas solidas, estan constituidas por células gran-
des, de apariencia epiteliode, con citoplasmas eosindfilos,
nucleos vesiculares con nucléolo prominente eosinofilico,
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Figura 2. A mayor detalle, se observa la presencia de nédulos
solidos en la periferia de la lesion.
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Figura 3. Destaca una proliferacion tumoral mal definida que
se extiende en dermis y tejido celular subcutaneo.

poca evidencia de diferenciacion vascular y elevado indi-
ce mitético (Figura 4). Asimismo, también se observan
focos de hemorragia intersticial y espacios vasculares
dilatados.

Realizamos estudios de inmunochistoquimia, que confir-
man la naturaleza vascular de la tumoracioén, con presencia
de CD34 y CD31; resultando negativo para queratinas,
S-100y HMB45. No se dispone de virus herpes 8.

Todo lo anterior confirmé nuestra impresion diagnostica
inicial.

Debido a la avanzada edad de la paciente, decidimos de
acuerdo con la familia, tratamiento radioterapico paliativo.
La paciente recibi6 radioterapia con electrones, una dosis
total de 30 Gy, fraccionadas en 10 Gy semanales. Al finalizar
el tratamiento, la lesion presentaba una importante mejoria,
pues se habia disminuido su grosor, y habia dejado de san-
grar.

Figura 4. A mayor detalle, se observan las células atipicas.



E. Martinez Ruiz et al. Angiosarcoma de cuero cabelludo. A propésito de un caso

A los 3 meses del diagnostico de angiosarcoma, la fami-
lia nos informé de que la paciente habia fallecido de una
enfermedad interrecurrente.

Comentario

Los angiosarcomas (AS), son tumores malignos vasculares
de origen mesenquimal, y corresponden a menos del 10%
de todos los sarcomas de tejidos blandos[1]. El 60% de los
AS afectan a la piel o a tejidos blandos superficiales[2].

Al igual que otros sarcomas, se pueden localizar en
cualquier regién anatémica, pero mas de la mitad de los
casos se manifiestan en cabeza y cuello, sobre todo en
zona centrofacial o frente en hombres y cuero cabelludo
en mujeres[3].

Clasicamente, se describen 3 subtipos de AS: AS idiopéa-
tico de cabeza y cuello de personas mayores (es el subtipo
mas frecuente); AS asociado a linfedema crénico o Sindro-
me de Stewart-Treves (el segundo subtipo mas frecuente);
AS postirradiacion (el mas raro).

Clinicamente, en general, se manifiestan como macu-
loplacas eritematosas, hemorragicas, asintomaticas, de
crecimiento centrifugo, que progresivamente se van
haciendo mas infiltrativas, junto con la aparicion de nédu-
los ulcerativos. En algunas ocasiones ofrece un aspecto
contusiforme, por lo tanto ante una lesion tipo hematoma,
en cara o cuero cabelludo, de una persona de edad, tene-
mos que descartar un posible AS[4]. Otras formas clinicas
de presentacién, pueden ser como placas alopécicas o
cicatriciales, o como lesiones edematosas inespecificas.
La ulceracién y el sangrado se consideran signo de enfer-
medad avanzadal5].

El subtipo mas frecuente de AS, es el AS de cabezay
cuello de personas mayores, siendo por lo tanto ésta, la loca-
lizacion anatdmica més frecuente, seguido del localizado en
extremidades asociado a linfedemal6].

Histol6gicamente, se describen 3 patrones de diferen-
ciacion, que pueden aparecer combinados en el mismo
tumor[7]. Una zona mejor diferenciada, en la periferia de la
lesion, en la que se observan canales vasculares anastomo-
sados limitados por una o varias capas de células endotelia-
les que pueden ser grandes y pleomoérficas, mostrando un
grado variable de atipia. Estos canales se situan disecando
los haces de colageno.

En las areas de diferenciacion intermedia, las células
endoteliales aumentan en tamafio y nimero, se incrementa
la actividad mitética y se pueden observar las proyecciones
papilares caracteristicas de este tipo de lesiones. En areas
poco diferenciadas, las células son grandes, pleomorficas,
con escasa evidencia de diferenciacion vascular.

Desde el punto de vista inmunohistoquimico es positivo para
CD34yCD31, ambos marcadores de células endoteliales[8].

Ultraestructuralmente, en los tumores bien diferencia-
dos, pueden observarse cuerpos ovoides laminados de Wei-
bel-Palade, pero ausentes en la mayor parte de los casos.

La patogenia de este tipo de tumores no esta del todo clara.
Con respecto al AS de cabeza y cuello de personas mayores,
gue es mas frecuente en caucasianos, se ha especulado con el
posible factor etioldgico del dafio solar, ya que este tipo de
tumores, raramente aparecen en afroamericanos, aungue no
existen evidencias al respecto[9]. En relacion al efecto carciné-
geno del linfedema crénico, tanto de miembros superiores en
mujeres sometidas a mastectomia y vaciamiento ganglionar
(Sindrome de Stewart-Treves), como de miembros inferiores;
se cree que se debe a posibles cambios bioquimicos e inmu-
nolégicos de los tejidos, debido a la inmunodepresion. El linfe-
dema cronico aparece aproximadamente en el 40% de los
casos de mastectomia y diseccion ganglionar, y generalmente
se resuelve espontdneamente[10].

El diagnostico de AS post-radiacion, se basa en una serie
de criterios:

1. Aparicién del tumor en una zona de piel irradiada.
Debe existir el antecedente de la radiacion.

3. Elintervalo desde la radioterapia hasta la aparicion
del tumor, depende de la dosis de radiacion. Oscila
entre 4-40 afios en caso de radiaciones bajas o
medias, y 3-25 afios en casos de altas dosis[11].

4. Histolégicamenete han de haber signos de radioder-
mitis crénica.

La aparicion de tumores malignos cutaneos debido al efcto
mutagénico del DNA de los tejidos sensibles es un fenémeno
bien conocido. El carcinoma basocelular y carcinoma basoes-
camoso son los tumores mas frecuentes post-radiacion. La
incidencia de AS en mujeres con cancer de mama, tratadas
con radioterapia se estima en torno al 0,4%[12].

Otros factores predisponentes patogénicos descritos en
la literatura son la exposicién al thorotrast o arsénico[13].

Existen diferentes modalidades de tratamiento y en la
mayor parte de los casos, es necesario la combinacion de
varios de ellos.

La cirugia con amplios margenes, se debe acompafar
de biopsias seriadas de los margenes de la lesion y a distan-
cia, debido al patrén de crecimiento difuso del tumor. Pero a
causa del tamafio, en muchas ocasiones mayor de 10 cm;y
ya que la localizacion suele ser a nivel craneofacial, la esci-
sibn completa no es posible, y es frecuente la recurrencia
local. La cirugia micrografica de Mohs, es otra opcion tera-
péutica a considerar[14].
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La radioterapia sola, sin combinacién con otras técnicas,
se emplea paliativamente para AS de rapido crecimiento y
gue no sean susceptibles de ser resecados. Se estima que la
tasa de supervivencia a los 5 afios de la radioterapia es del
13% para aquellos con enfermedad clinica, y del 40% para
aquellos sin enfermedad clinica.

Otros tipos de tratamientos, incluyen quimioterapia e
inmunoterapia.

Con respecto a la quimioterapia, los farmacos mas
empleados suelen ser: adriamicina, doxorrubicinal15],
paclitaxel, y docetaxel[16, 17]. Pero debido a que estos
pacientes, generalmente han sido sometidos a tratamientos
previos quirdrgicos o radioterapicos, es dificil saber el papel
exacto de la quimioterapia en el incremento de la tasa de
supervivencia de estos enfermos.

Enrelacion a lainmunoterapia, se suele emplear la Inter-
leuquina 2 (IL) combinada con cualquiera de las modalida-
des terapéuticas anteriores[18].

A pesar de todas las opciones de tratamiento comenta-
das, el pronéstico de estos pacientes es pobre, debido a la
alta tasa de recurrencias y a las frecuentes metastasis, sobre
todo via hematica a pulmdn, higado y ganglios linfaticos. En
general las recurrencias ocurren en los 2 primeros afios del
diagnéstico del tumor.
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Como conclusion, destacar que el AS es un tumor de
muy mal pronéstico, y debido a que no existen protocolos de
tratamientos establecidos, se necesitan estudios adicciona-
les y cooperacion multidisciplinar, para establecer las ade-
cuadas medidas terapéuticas.
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