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Resumen

El angiosarcoma es un tumor vascular maligno poco frecuente. Constituye menos del 2% de todos los sarcomas. La localizacién més frecuente es la
cabezay el cuello[1, 2, 3]. Se han descrito diversas variantes clinicas. Dada la naturaleza agresiva de este tumor el pronéstico suele ser infausto, dando
lugar rédpidamente a metastasis. No existe en el momento actual un protocolo terapéutico estandarizado. Se presentan 4 casos de angiosarcomas
cutaneos que corresponden a 3 de las variantes clinicas descritas del mismo: angiosarcoma postradioterapia, angiosarcoma cutaneo idiopatico de
cabeza y dos casos de angiosarcoma asociado a linfedema cronico (Sindrome de Stewart-Treves). Se comentara la clinica, histologia, tratamiento y
prondstico de estas variantes clinicas de angiosarcoma.

(M°N Coll Puigserver, A. Mateu Puchades, L. Toméas Mallebrera, M°L Pérez Ebri, A. Marquina Vila. Angiosarcoma cutaneo: a proposito de 4 casos. Med Cutan Iber Lat Am
2011;39(6):255-259)
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Summary

Cutaneous angiosarcoma is a rare, malignant, vascular tumor that usually occurs in the scalp and neck region. Constitutes less than 2% of all sarco-
mas. Several clinical variants have been described. Because it is extremely aggressive the prognosis is poor, leading to rapid metastases. There isn't at
present a standardized therapeutic protocol. We report 4 cases of cutaneous angiosarcomas corresponding to the 3 clinical variants described it:
postirradiation angiosarcoma, idiopathic cutaneous angiosarcoma of the scalp, and two cases of angiosarcoma associated with chronic lymphoede-
ma (Stewart-Treves syndrome). We will discuss the clinical, histology, treatment and prognosis of these clinical variants of angiosarcoma.
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Localizador

El angiosarcoma es un tumor vascular maligno poco fre-
cuente. Constituye menos del 2% de todos los sarcomas y
menos del 1% de todos los canceres. El 50-95% de los
casos se localizan en la cabeza y el cuello[2, 3]. Se han
descrito diversas variantes clinicas: angiosarcoma cutaneo
idiopatico de cabeza y cuello, angiosarcoma asociado a
linfedema croénico (Sindrome de Stewart-Treves), angio-
sarcoma postradioterapia, angiosarcoma primario de
mama, y otros angiosarcomas. La primera manifestacion
clinica puede ser muy sutil: una lesion contusiforme, que

frecuentemente el paciente atribuye a una etiologia trau-
matica, aunque en otras ocasiones se objetivan nédulos
eritematoviolaceos que crecen rapidamente y se ulceran.
Aunque la etiopatogenia no estéa bien establecida, se bara-
jan distintas hipoétesis en las que el linfedema, la luz UV, la
radioterapia (RDT)... provocarian un estimulo angiogénico
continuo y mantenido que daria lugar a la neoformacion de
vasos linfaticos y sanguineos aberrantes que podrian lle-
gar a desarrollar procesos malignos como el angiosarco-
mal5]. Presentamos 4 casos clinicos diagnosticados de
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Tabla 1. Clasificacion clinica de los angiosarcomas

Angiosarcoma de piel y tejido blando superficial sin linfedema
* 60% de todos
¢ | amitad en cabeza y cuero cabelludo
e Varones

Angiosarcoma asociado a linfedema (Sindrome de Stewart-Treves)
e Post-mastectomia
e Cronicidad de 4-27 afios

Angiosarcoma post-radioterapia
e Cervix, ovario Utero asociado al pecho
® 6anos tras radioterapia
o Dd: lesiones vasculares atipicas tras radioterapia

Angiosarcoma de mama primario
* Mujeres
e 30-40afios

Angiosarcomas de tejido blando profundo
¢ Asociado a malformaciones, neurofibromatosis. ..
e Qtros angiosarcomas

angiosarcoma cuténeo que representan 3 de las variantes
clinicas mas frecuentes.

Casos clinicos

Caso 1: Varon de 66 afios, sin antecedentes de interés, que
fue remitido para valoracion de lesiones ulceradas en
cuero cabelludo de aparicion brusca y rapido crecimiento
en 40 dfas. Se objetivaba una placa de 5,5 x 2,5 cm de
tamafo, ulcerada en la regién frontoparietal del cuero
cabelludo. Se realizd una biopsia con diagnostico de angio-
sarcoma cutéaneo. El estudio de extension inicial fue nega-
tivo. Se realiz6 exéresis amplia, pero el borde profundo
resulté afecto. Ademas en el TAC corporal de control apa-
recieron metastasis multiples (pulmonares, hepéticas,
6seas) por lo que se pauté tratamiento con quimioterapia

L

Figura 1. Iméagenes clinicas de los casos 1 y 4.
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(Paclitaxel). El paciente sélo recibié un ciclo, falleciendo a
los 7 meses del diagnostico.

Caso 2: Mujer de 86 afios diagnosticada hace 12 afios
de carcinoma de mama izquierda. Fue tratada con masteco-
mia, linfadenectomia axilar izquierda y radioterapia quedan-
do desde entonces un linfedema moderado en esa extremi-
dad. En marzo de 2009 acude para valoracion de una lesion
no dolorosa en brazo izquierdo de 3 semanas de evolucion.
Presentaba un miembro de aspecto y coloraciéon equimética
con una lesion tumoral de 5 cm de didmetro, polilobulada y
sangrante. Se realiz6 una biopsia confirmando el diagnéstico
de sospecha de angiosarcoma. El estudio de extension fue
negativo. La paciente desestimo la cirugia de desarticulacion
del miembro superior izquierdo por lo que inici6 radioterapia
paliativa, con buena evolucion inicial pero con rapida recidi-
va de las lesiones. La paciente fallecié a los 5 meses por una
sepsis de origen pulmonar.

Caso 3: Varén 75 afios que en 1996 fue intervenido de
carcinoma epidermoide en margen anal con linfadenecto-
mia inguinal derecha y radio y quimioterpia adyuvantes. En
agosto de 2008 acude por una lesién de 1 mes y medio de
evolucion de crecimiento progresivo. En cara lateral externa
se apreciaba una lesion violacea, sangrante al tacto, polilo-
bulada de unos 3 cm de didmetro sobre su linfedema créni-
co. La biopsia confirm¢ el diagnéstico de presuncién de
angiosarcoma cuténeo. Se realizé cirugia con amputacion
del miembro inferior. A los 5 meses de la intervencion apare-
cieron nédulos violaceos en la zona lumbar con diagnéstico
clinicopatologico de metéstasis cuténeas por lo que se inicid
tratamiento paliativo con quimioterapia. El paciente fallecio
al afio del diagnostico.

Caso 4: Mujer de 55 afios con antecedentes en 1991 de
carcinoma ductal infiltrativo de mama izquierda tratado con
cuadrantectomia superior externa, linfadenectomia izquier-
da, quimioterapia y radioterapia adyuvante. En 2007 consul-
ta por una lesién de 3 afios de evolucién en cuadrante infe-
rior interno de la mama izquierda de crecimiento lento y
asintomatica, que habia aumentado de tamafio en el Gltimo
mes. Presentaba una placa infiltrada de 3cm de tamafio for-
mada por nédulos eritematoviolaceos y con abundantes
telangiectasias. Se le realizd una exéresis ampliada de la
lesion con estudio histolégico e inmunohistoquimico que
confirmé el diagndéstico de angiosarcoma. El estudio de
extension fue negativo. La paciente acude a controles anua-
les a nuestra consulta sin recidiva hasta el momento actual.

Comentario
El angiosarcoma cutaneo es probablemente la neoplasia méas
maligna de la piel. El pronéstico es infausto, menos del 15%
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Tabla 2. Resumen de las caracteristicas globales de los casos presentados
o - o Estudio . .
L) Antecedentes Localizacin Imcllo’ T extension Tratamiento M.a IEenes FCICLE Kie7 Supervivencia
Sexo de lesion tumor iicial quirirgicos tumoral
Caso 1 66,/ - e 40 dias >5cm Qx +QMT Afecto Si >7mm >50% 7 meses
Varon y cuello
86/ Ca. mama 1997 RDT
(Caso 2 Mujer  (Qx+LFD + RDT) ESD 21 dias >hem paliativa Afecto ? >7mm 40% 5 meses
linfedema 2°
Ca. Epidermoide
(203 75/ margen anal 1996 EID 45 dfas >5cm Qx + QMT Libres Si 22 mm 20% 12 meses
Varon  (Qx+LFD + RDT) paliativa
Linfedema 2°
56/ Carcinoma ductal
(Caso 4 Mujer mama 1991 Mama Jafios 15cm Qx Libres No 7 mm 10% Vive
(Qx +RDT + QM)

M1: metdstasis en estudio de extensién postquirtirgico. Qx: quimioterapia.

LFD: linfadenectomia. RDT: radioterapia.

Figura 2. Imagenes clinicas de los casos 2 y 3. Ambos casos pre-
sentaban una lesion violdcea, sangrante y polibulada sobre su
linfedema crénico.

de los pacientes sobreviven a los 5 afios. Se han descrito
diversas variantes clinicas (Figura 1)[2] de las que destacan
tres: angiosarcoma de novo de cabeza y cuello, angiosarcoma
secundario a linfedema crénico de las extremidades, y angio-
sarcoma postradioterapia.

Angiosarcoma de cabeza y cuello: afecta predominante-
mente a varones de edad avanzada y por lo general se
encuentra en la zona superior de la frente y en el cuero
cabelludo. Algunos autores sugieren que la exposicion a luz
UV podria ser un factor de riesgo para su desarrollo, aunque
otros investigadores difieren, ya que rara vez se desarrolla en

otras regiones anatomicas con exposicion solar similar a la
cabeza y cuello. Inicialmente la lesion clinica puede presen-
tarse como una lesion contusiforme con posterior crecimien-
to y formacion de nédulos de color azulado, rojo o purpura.
La principal caracteristica de este tumor que marca su pro-
nostico es su multifocalidad y la posibilidad de diseminacion
clinica inaparente, como ocurrié en nuestro primer caso.
Angiosarcoma sobre linfedema croénico: Stewarts y Tre-
ves fueron los primeros en describir la aparicion de un
angiosarcoma sobre un linfedema cronico, haciendo refe-
rencia al angiosarcoma que se desarrolla sobre un linfede-
ma secundario al empleo de cirugia y radioterapia en el tra-
tamiento de un carcinoma de mamay que se desarrolla en la
extremidad superior homolateral. Hoy en dia es un concepto
mas amplio al definido inicialmente. Se ha demostrado que
el linfedema puede ser secundario a otras causas. El desa-
rrollo de la neoplasia surge entre los 5-11 afios del trata-
miento. Como se ha mencionado anteriormente la etiopato-

atipia celular (Inmunohistoquimia CD31).
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genia no esta bien establecida. En este subtipo, se postula
que el linfedema produciria un estimulo angiogénico conti-
nuo en el territorio del edema, que da lugar a la neoforma-
cion de vasos linfaticos y sanguineos colaterales pudiendo
llegar a desarrollarse procesos malignos como el angiosarco-
mal5]. Clinicamente, las lesiones aparecen como areas
equimoticas o violaceas con nodulos sobresalientes en la
extremidad afectada por el edema. Aumentan en nimeroy
tamafio con bastante rapidez, y frecuentemente se ulceran.

Angiosarcoma postradiacion cutédnea: es una rara entidad
que se ha descrito después de la radioterapia de lesiones
tanto benignas como malignas. Se suele manifiestar después
de largos intervalos postradioterapia, y la aparicion clinica
varia de un caso a otro. Todas las lesiones se producen en la
zona de irradiacion o en sus inmediaciones. Nuestro cuarto
caso ilustra un ejemplo de angiosarcoma en mama irradiada.
Desde el inicio de la generalizacion del tratamiento conserva-
dor del carcinoma de mama (cirugfa conservadora mas linfa-
denectomia y radioterapia adyuvante) se han descrito la apari-
cion posterior de diferentes sarcomas radioinducidos, entre
los cuales el angiosarcoma es el mas frecuente. Ademas es el
que tiene un menor periodo de latencia, habitualmente entre
los 5-10 afios, mientras que el resto de los sarcomas radioin-
ducidos suelen presentarse después de los 10 afios. Segun la
serie de Strobbe et al.[6], se estima una incidencia de angio-
sarcoma en mamas previamente irradiadas del 0,16% frente
a los AS mamarios primarios que suponen menos del 0,01%
del total de las neoplasias mamarias. En nuestro caso el diag-
nostico diferencial se nos planteé con las proliferaciones vas-
culares atipicas, neoformaciones con caracteristicas benignas
que se pueden desarrollar en mamas previamente irradiadas
y que clinicamente se presentan a modo de papulas, vesicu-
las o placas, eritematoviolaceas, solitarias o multiples. Datos
histolgicos como la existencia de células endoteliales atipicas
con nucleolos prominentes, un alto grado de mitosis e inva-
sion a tejidos profundos confirmé el diagnéstico de angiosar-
coma en nuestro caso.

Histoldgicamente, las tres variantes clinicas de angiosarco-
ma presentan similares caracteristicas. Consisten en tumores
mal delimitados, compuestos por luces vasculares dilatadas e
irregulares y prominentes que diseccionan a través de la der-
mis, infiltrando el tejido celular subcutéaneo. Estos vasos tienen
la tendencia a comunicarse unos con otros, formando una
gran red anastomética. Las células endoteliales muestran
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