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RESUMEN

El angiosarcoma cutaneo es una malformacién maligna de origen vascular poco frecuente,
de comportamiento muy agresivo y de mal prondstico, que afecta, principalmente, a
varones de edad avanzada. Clinicamente, se presenta como placa o ndédulo eritemato-
violaceo, de rdpido crecimiento, que suele ulcerarse y sobreinfectarse. Su tratamiento no
esta claramente definido; se considera la reseccion local amplia, y la posterior radioterapia
adyuvante, como una de las mejores opciones para disminuir el riesgo de recaidas y
mejorar la sobrevida.

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino, de 85 afios de edad, con una lesion
eritemato-violacea localizada en el ala nasal derecha. Por las caracteristicas clinicas
iniciales de la lesién, se considerd rinofima como posibilidad diagndstica. No obstante,
dada la asimetria, coloracion violacea y el rapido crecimiento, se decidié realizar un estudio
histoldgico e inmunohistoquimico, y se obtuvo un reporte de angiosarcoma cutaneo.
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ABSTRACT

Cutaneous angiosarcoma is a rare malignant malformation of vascular origin, with very
aggressive behavior and poor prognosis, affecting mainly elderly men. Clinically, it shows
as a rapidly growing erythematous-violaceous plaque or nodule, which usually ulcerates
and becomes superinfected. Its treatment is not clearly defined; wide local resection and
subsequent adjuvant radiotherapy is considered one of the best options to reduce the risk of
relapse and improve survival.

Presenting the case of an 85-year-old male patient with an erythematous-violaceous lesion
located in the right nasal ala. Due to the initial clinical characteristics of the lesion,
rhinophyma was considered as a diagnostic possibility. However, given the asymmetry,
violaceous coloration and rapid growth, it was decided to perform a histological and
immunohistochemical study, obtaining a report of cutaneous angiosarcoma.
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Introduccion

El angiosarcoma cutaneo, también conocido descriptivamente como hemangioendotelioma
maligno, es una neoplasia vascular-linfatica maligna, agresiva y poco frecuente,
caracterizada por células endoteliales anaplasicas de rapida proliferacion y amplia
infiltracion.*? Aproximadamente el 2 % de todos los sarcomas de tejidos blandos, el 5 %
de todos los canceres de piel y el 1 % de todos los tumores de cabeza y cuello son
atribuibles a angiosarcomas cutaneos.® EIl angiosarcoma evoluciona rapidamente, por lo
que son frecuentes las metastasis hematdgenas y la diseminacion linfatica ocasional. Tiene
una preponderancia demostrada para los ancianos sobre los jovenes, los hombres sobre las
mujeres, los caucasicos sobre los negros, y el cuero cabelludo y la cara sobre otras partes
del cuerpo.“56)

La etiopatogenia del angiosarcoma cutaneo no se conoce con certeza, clasicamente se
divide en primario y secundario. Este ultimo se desarrolla en pacientes con antecedente de
radiacion y linfedema crénico, denominado sindrome de Stewart-Treves en la primera
descripcion realizada en 6 pacientes con mastectomia por cancer de mama.(")
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Adicionalmente, se describe una probable relacion con la exposicion a luz UV; estos
factores, en teoria, generan un estimulo angiogénico que induce a la formacion de vasos
sanguineos y linfaticos aberrantes.®*)

Desde el punto de vista genético, en los tltimos afios se han realizado algunos avances en la
determinacion de mutaciones que puedan explicar el desarrollo de los angiosarcomas. En el
articulo de Behjati y otros® se identifico que el 26 % de los angiosarcomas cutaneos
presentan una mutacion en el receptor tipo B de la proteina tirosina fosfatasa, mientras que
el 9 % muestran una mutacion en la isoenzima fosfolipasa C gamma, lo que interfiere en la
expresion de los genes supresores de tumores.?

Para el angiosarcoma cutaneo de cabeza y cuello no existe una guia de tratamiento
claramente establecida. En la literatura se describe la reseccion quirdrgica del tumor con
margenes oncoldgicos seguido de radioterapia adyuvante como la opcidén con mayor indice
de supervivencia; pese a esto, la tasa de supervivencia es del 33,5 %.M9

En pacientes con angiosarcoma cutaneo que tienen contraindicacion para tratamiento con
cirugia o radioterapia (por ejemplo, aquellos con enfermedad metastasica o tumoracién
irresecable) se sugiere el tratamiento sistémico con quimioterapéuticos como
doxorrubicina.

Descripcidn del caso

Paciente masculino de 85 afios de edad, de raza negra, con antecedes personales
patologicos de hipertension arterial, diabetes mellitus tipo Il, asma bronquial y liquen
plano, en tratamiento; ademéas de antecedente de tabaquismo de 60 paquetes al afio.
Present0 5 meses de evolucion de lesion nodular, eritematosa, a nivel del ala nasal derecha,
con crecimiento acelerado, que en el altimo mes se acompafid de leve edema y eritema de
regién maxilar derecha, sin signos de ulceracion ni dolor u otros sintomas asociados. En el
examen fisico se observé lesion nodular eritematosa, de aspecto granuloso, de 3 cm x 2 cm
de didmetro que compromete el ala nasal derecha, asociado a edema y eritema que se
extiende a region maxilar ipsilateral (fig. 1); no se palpan adenopatias regionales ni a
distancia.
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Fig. 1. Caracteristicas clinicas de la lesion neoplésica en la region nasal.

Fue realizada una biopsia de la lesidn, que reportd angiosarcoma epitelioide que infiltré
dermis profunda y el tejido subcutaneo (fig. 2). Se llevo a cabo una exéresis incompleta de
la lesion; la inmunohistoquimica report6 positividad para CD34 y vimentina, negativo para
S100, Melan-A 'y HMB45.

Fig. 2. Microscopia 6ptica convencional.

El paciente fue remitido a valoracion integral por Cirugia Oncologica, donde se realizaron
estudios de extension para determinar presencia de metastasis regionales o a distancia, los
cuales resultaron negativos. Fue intervenido quirrgicamente mediante escision completa
de la lesidon con margenes oncoldgicos y, posteriormente, se derivé el paciente al Servicio
de Medicina Nuclear para inicio de protocolo de radioterapia.
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Diagnaéstico histopatoldgico

La microscopia Optica convencional reveld canales vasculares anastomosados irregulares
en la dermis, revestidos por una sola capa de células endoteliales atipicas con nucleos
agrandados e hipercromaticos que diseccionan haces de colageno (fig. 2). Se evidencio
mitosis atipica y numerosas. El andlisis inmunohistoquimico revel6 resultados positivos
para CD31, CD34 y vimentina, pero negativos para S-100 (en células neoplésicas),
MELAN A, HMB45 y HHV-8,y para CD34 y HHV-8.

Se realizo el diagndstico de angiosarcoma epitelioide con infiltracién de la dermis profunda
y tejido subcutdneo. La demostracion ultraestructural de los cuerpos caracteristicos de
Welber-Palade de las células endoteliales fue imposible debido a limitaciones logisticas.

Discusion
Los angiosarcomas cutaneos son tumores poco comunes, su localizacion més frecuente se
halla a nivel de la piel de cara y el cuero cabelludo, afecta principalmente a personas de
edad avanzada y tiene un predominio en varones con una relacion 2:1.42 En cuanto a su
etiologia, en la literatura se describen tres posibilidades: el angiosarcoma idiopatico, que
pudiese estar en relacion con la exposicion solar cronica, el angiosarcoma asociado a

linfedema cronico, o sindrome de Stewart-Treves, y el angiosarcoma radioinducido,
descrito por primera vez en un grupo de mujeres sometidas a radiacion posmastectomia.®

Clinicamente, este tipo de sarcoma se presenta como una lesion nodular eritematosa o
violacea, friable, en ocasiones vegetante o de aspecto granuloso, de crecimiento rapido con
tendencia a la ulceracion y sobreinfeccidn bacteriana secundaria.

La evolucion clinica de los pacientes con angiosarcoma cutaneo de cabeza y cuello suele
ser torpida, dado su comportamiento agresivo con metastasis ganglionares regionales de un
10 % al 15 %258 y a distancia; el pulmon es el principal 6rgano afectado, seguido por el
higado, el rifion y el bazo.® En las primeras publicaciones de reporte de caso se estimaba
una supervivencia de 5 afios alrededor del 12 %. Esta cifra ha aumentado en las ultimas
décadas, y actualmente rondael 30 %.213)

Por otro lado, debe mencionarse que los hallazgos histopatoldgicos son fundamentales para
realizar el diagndstico de angiosarcoma cutaneo; el patron microscopico depende del nivel
de diferenciacion, al simular hemangioma benigno en los tipos bien diferenciados y
melanoma amelandtico, sarcoma de Kaposi o, incluso, carcinoma de celulas renales
metastasico en las variaciones solidas indiferenciadas.**'> Los marcadores
inmunohistoquimicos para células endoteliales son importantes para el diagndstico, aunque
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su expresion depende del grado de diferenciacion del tumor. CD31 y ERG estan
considerados como los mas fiables en la actualidad."

En este caso bajo revision, el marcador CD31 resultd positivo, y apoya el diagnostico de
angiosarcoma. La coexpresion de citoqueratina con CD31 y ERG se muestra frecuente en la
variante epitelioide del angiosarcoma en particular, mientras que la positividad del
marcador D2-40 apunta a células vasculares linfaticas.*® Los resultados fueron negativos
para HMB45, MELAN-A y S-100; se descartaron el sarcoma de Kaposi y el melanoma,
aunque ambos se tuvieron en cuenta en el diagndstico diferencial preinmunohistoquimico.

En cuanto al tratamiento, la opcidn de primera linea consistio en la recesion quirtrgica de la
lesion con margenes oncoldgicos, seguido por la radioterapia con acelerador de
electrones.812 En los casos en que la lesion tumoral sea de pequefio tamafio o se
encuentre cercana a zonas sensibles, como la region ocular, donde se limita la radioterapia,
puede considerarse el abordaje quirdrgico como Unica terapia; sin embargo, debe tenerse en
cuenta que las lesiones pueden extenderse mas alla de lo que es clinicamente visible al
momento del abordaje, lo que puede condicionar la aparicién temprana de recurrencias.
Asimismo, para pacientes con comorbilidades, en quienes se encuentre contraindicada la
recesion quirurgica, se indica la radioterapia como Unico tratamiento, con dosis de 60-66
Gy en fracciones de 2 Gy por dia.(*?19

En aquellos pacientes con angiosarcoma cutdneo de cabeza y cuello que tienen
contraindicaciones para tratamiento descrito de primera linea, se considera el tratamiento
con quimioterapéuticos sistémicos, como doxorrubicina o placlitaxel con o sin
bevacizumab.®®

Conclusiones

El angiosarcoma cutaneo de cabeza y cuello es una neoplasia derivada de las células
mesenquimales, caracterizado por su comportamiento bioldgico agresivo, con capacidad de
recurrencia, tanto local como a distancia. Es importante resaltar la importancia de un
diagndstico temprano, como en el caso de este paciente, en quien las caracteristicas
iniciales de la lesion sugerian un cuadro de rinofima, pero, dado la asimetria, irregularidad,
rapido crecimiento de la lesion y ausencia de otras manifestaciones clinicas de rosacea
acompariantes, se decidié realizar un estudio histopatoldgico de la lesion. Gracias a eso, se
obtuvo, de manera oportuna, el diagnéstico de angiosarcoma de cabeza y cuello.

El tratamiento quirargico consistio en exeresis completa de la mitad derecha de la nariz con
reconstruccion por colgajo, procedimiento realizado en el Instituto de Oncologia y
Radiobiologia de La Habana.
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Un diagnostico temprano y acertado de angiosarcoma de cabeza y cuello permite al clinico
indicar un tratamiento adecuado y oportuno. Lo mas indicativo fue la escision amplia de la
lesion mas radioterapia, con posterior vigilancia estrecha del paciente para evaluacién de
posibles recurrencias de la lesion y mejorar la sobrevida de los pacientes.
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