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Introduccion: Los angiosarcomas son tumoraciones malignas de rapido crecimiento
que se originan en las células endoteliales. Representan un 2% de los sarcomas, y abar-
can menos del 0.1% de las neoplasias de cabeza y cuello. Su etiologia es multifactorial
y el tratamiento va desde la reseccion quirtrgica hasta quimioterapia y radioterapia.
Objetivo: Presentar un caso de angiosarcoma cervical en un paciente de la tercera
edad. Diserio: Reporte de caso. Materiales y métodos: Se presenta el caso de una mujer
de 84 afios tratada en el Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander-Es-
pafia, quien consultd por masa asintomatica en angulo mandibular izquierdo de 3 dias
de evolucion de aproximadamente 7-8 cm de diametro. En la TC se evidencia masa en
contacto con pardtida izquierda, adenopatias bilaterales. Se realizo PAAF de la lesion
con resultado compatible con angiosarcoma por lo cual se llevo a cabo la extirpacion
quirurgica de la lesion. Resultados: El resultado de anatomia patologica fue angiosar-
coma cervical. La paciente inicia radioterapia y durante esta se diagnostica recidiva
tumoral, falleciendo a los 13 meses del diagnodstico. Conclusiones: El angiosarcoma
es un tumor maligno poco frecuente. Su diagnoéstico incluye examen anatomo-patolo-
gico, inmunohistoquimica, biologia molecular y, técnicas de imagenologia que ayudan
a identificar la extension tumoral y el planteamiento quirtrgico. El tratamiento se basa
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en la exéresis quirtirgica asociada a radioterapia y/o quimioterapia, dependiendo de la
estadificacion de la enfermedad y la reseccion con margenes libres.
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ABSTRACT

Introduction: Angiosarcomas are malignant neoplasias of rapid growth that are ori-
ginated from endothelial cells. They represent 2% of all sarcomas, and of these,
only 1-4% are localized in the upper acrodigestive mucosa, they account for less
than 0.1% of all head and neck malignancies. The actiology is multifactorial and its
treatment includes surgery, radiotherapy and chemotherapy. Objective: To present
a case of an elderly patient with neck angiosarcoma. Design: Case report. Mate-
rials and Methods: We report a case of a 84 years-old woman who consulted to
the Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander-Spain; because of an
asymptomatic 7-8cm sized neck mass of 3 days of evolution in the left mandibular
angle. On CT a mass in contact with the parotid gland and bilateral nodes were found.
A fine needle aspiration biopsy was performed and its result was a mass compatible
with angiosarcoma. Results: The final histology was neck angiosarcoma. During her
treatment with radiotherapy, tumor recurrence was diagnosed. She died 13 months
after the main diagnosis. Conclusions: Angiosarcoma is a rare malignant tumour.
Diagnosis includes histological analysis, inmunochemistry, molecular biology, and
images that will help to identify the tumor size and extension, as well as the surgical
plan. Treatment includes surgery resection, radiotherapy and/or chemotherapy, de-
pending on the disease stage and margins.

Introduccion

El angiosarcoma es un subtipo de sarcoma de tejidos blan-
dos agresivo, con origen en células endoteliales malignas,
ya sea vascular o linfatico, que se puede presentar a cual-
quier edad pero afecta con mas frecuencia a pacientes de
raza blanca y de la tercera edad, distribuyéndose de manera
similar en ambos sexos. Abarca de 1-3% de los sarcomas de
tejidos blandos en el adulto (1). Su etiologia se ha relaciona-
do con factores como el linfedema crénico, el sindrome de
Stewart-Treves, la radioterapia, la mutacién de genes como
el BRCA1-2, sindromes familiares, y la exposicion al cloru-
ro de vinilo y al diéxido de torio. El tratamiento es un reto y
en muchos casos el prondstico es pobre (2).

Reporte de caso

Mujer de 84 afios exfumadora sin otros antecedentes de im-
portancia que acude al servicio de urgencias por aparicion
de masa cervical izquierda de 3 dias de evolucion, sin otros
sintomas. A la exploracion fisica encontramos masa cervi-
cal en angulo mandibular izquierdo de aproximadamente
7-8cm de didmetro. El examen de la orofaringe y la fibro-
laringoscopia fueron normales. La TAC cervical informd
masa de aspecto soélido, hipercaptante de 6x5,4x6cm de
diametro infraauricular e infraparotidea en contacto con la
parotida izquierda con extension medial a espacio carotideo
colapsando la vena yugular interna, ademas con presencia de
adenopatias submandibulares bilaterales predominantemen-
te en el lado izquierdo de 3cm (Figura 1). Se realiza PAAF

Figura 1. Lesion tumoral infraparotidea izquierda.

(Puncion Aspiracion con Aguja Fina) de la masa que informa
cilindros de tejido con neoplasia mesenquimal de patron so6-
lido y angioformativo con intensa atipia y pleomorfismo con
areas epitelioides, con expresion de CD31, ERG y actina de
musculo liso parcial en células neoplésicas, compatible con
angiosarcoma.
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Se realiza reseccion de lesion que invade tejido sub-
cutaneo con piel adyacente, se liga vena yugular interna
preservando carétida y nervio vago, se envia pieza quirurgica
a analisis AP (anatomo-patolégico) que informa angiosar-
coma epitelioide. En el postoperatorio la paciente presenta
paralisis de nervio marginal y espinal izquierdo. La paciente
inicia RT (radioterapia) y faltando una semana para finali-
zarla comenta sentir una masa cervical izquierda, por lo que
se ordena PAAF que informa sugestiva de células atipicas,
se solicita TAC que informa adenopatia quistica de aprox
2cm de diametro en area IV y V izquierda sin infiltracion
alrededor. Se realiza nuevamente reseccion de la lesion con
grasa y piel adyacente. El AP informa recidiva de angiosar-
coma epitelioide de 3cm de diametro y margen de 2mm, no
infiltracion de piel, y 4 ganglios linfaticos con afectacion de
angiosarcoma en uno de ellos. A los dos meses de la ultima
intervencidn la paciente refiere multiples dolores no cervi-
cales, con TAC que evidencia metastasis axilar izquierda,
hepaticas, pulmonares por lo que se envia a Unidad de cuida-
dos paliativos (Figura 2). La paciente fallece a los 13 meses
del diagnostico.

Figura 2. Lesiones metastasicas en region axilar izquierda e higado.

Discusion .

El angiosarcoma es un sarcoma de tejidos blandos con
origen en células endoteliales, ya sea vascular o linfatico,
se puede presentar a cualquier edad pero afecta con mas
frecuencia a pacientes de raza blanca y de la tercera edad,
distribuyéndose de manera similar en ambos sexos. Abarca
de 1-3% de los sarcomas de tejidos blandos en el adulto (1).
Existen varios subtipos, el angiosarcoma cutaneo primario,
el asociado a radiacion, angiosarcoma primario de mama y
el de tejidos blandos. Su etiologia es incierta. Se han citado
la exposicién a luz UV, radiacién previa, linfedema croni-
co, sindrome de Stewart- Treves, como posibles factores
contribuyentes. También se han informado casos relaciona-
dos con la exposicién a cloruro de vinilo, didxido de torio,
arsénico, insecticidas y trauma previo. Sin embargo nuestro
paciente no refirié ninguno de estos antecedentes. El lin-
fedema crénico de cualquier origen esta asociado con el
desarrollo de angiosarcoma; un fenémeno conocido como
Sindrome de Stewart-Treves. El linfedema es un factor
etiologico en el desarrollo de angiosarcoma de mama des-
pués del tratamiento para el cancer de mama. El linfedema
causado por la enfermedad de Milroy y las infecciones cro-
nicas, como la filariasis, también han sido asociadas con el
desarrollo de éste (2). En la literatura revisada encontramos
1 caso publicado de angiosarcoma cervical en un paciente
de 41 afios con sindrome de carcinoma de células basales
nevoide o sindrome de Gorlin que fallece a los 3 meses
después del diagnostico (3).

Los angiosarcomas cutaneos tienen varias manifestacio-
nes clinicas que van desde manchas y placas rojo-violaceas
elevadas en etapa temprana, que pueden ser confundidas con
lesiones benignas (granuloma pidgeno, rinofima, quiste se-
baceo, celulitis) y con el tiempo van aumentando de tamaiio
llegando a presentar infiltracion tisular, edema, ulceracion y
en ocasiones sangrado (4). Las lesiones viscerales y de te-
jidos blandos mas profundos se presentan como una masa
expansiva asociada a dolor y disconfort. La diseminacion se
presenta principalmente por via hematogena, los pulmones
son el sitio de metdstasis mas comun, seguido del higado,
hueso, estructuras de tejidos blandos y nodulos linfaticos (5).

El diagnoéstico definitivo de angiosarcoma es un reto,
dada la rareza del tumor y su parecido clinico, radiologico,
e histopatoldgico a otras enfermedades malignas, por lo cual
es necesario el uso de inmunohistoquimica, para discriminar
el angiosarcoma de otras neoplasias con morfologia similar.
La positividad para FVIII-RAg, CD34, CD31 y el factor de
crecimiento vascular endotelial (VEGF), indican que el tu-
mor tiene caracteristicas endoteliales. En particular el CD31,
es considerado el mejor marcador para el genotipo endote-
lial, especialmente en los pobremente diferenciados. Aunque
varios tumores mesenquimales exhiben positividad para vi-
mentina y negativo para pancitoqueratinas, algunos casos de
angiosarcoma intraoral muestran varias reacciones con estos
marcadores. El antigeno del melanoma (HMB45), y la pro-
teina S100 pueden ser usadas para distinguir estos tumores
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del melanoma maligno. Los marcadores miogénicos (desmi-
na, isoformas de actina, miosina especifica del musculo y
miogenina) son empleados para el diagndstico diferencial de
sarcomas de origen muscular (6).

Se han propuesto diferentes opciones de tratamiento, es-
pecialmente para aquellos localizados en cabeza y cuello, y
se han combinado la cirugia, radioterapia, y/o quimioterapia,
los cuales varian dependiendo de cada autor y paciente. De
las diferentes alternativas terapéuticas, la mayoria de los au-
tores defienden la importancia crucial de la cirugia radical
en combinacion con la radioterapia y quimioterapia como
tratamiento local. La diseccion cervical es necesaria si hay
sospecha de metastasis ganglionar, aunque el uso de disec-
cion cervical profilactica es controversial. La radioterapia y
la quimioterapia como terapia Ginica han demostrado pobres
resultados (7).

Actualmente esta siendo estudiada la terapia con biologi-
cos que sugiere actividad del bevacizumab y sorafenib en el
tratamiento del angiosarcoma (8,9).

El prondstico global de estos pacientes es sombrio, con
una tasa de supervivencia del 10% a los 5 afios (10).
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