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RESUMEN

Los angiosarcomas cutdneos de cabeza y cuello son poco
frecuentes y de tratamiento dificil. METODO: Se presentan
3 casos de pacientes con diagndstico de angiosarcoma
cutdneode cabezay cuello,suevoluciénclinica,diagndstico
y tratamiento. RESULTADOS: Todos los pacientes eran
del sexo femenino y su promedio de edad fue de 70,3 afios.
De los tres pacientes, dos de ellos presentaban el tumor
con localizacién en el cuero cabelludo y uno en la piel
de la regién nasal. Las lesiones del cuero cabelludo eran
multifocales. Una de las pacientes presentaba metastasis
ganglionar regional y otra metastasis pulmonar. Todas las
lesiones pudieron ser resecadas con margenes amplios y
bordes negativos. A una paciente se le realizé diseccion
cervical pdsterolateral. Solo dos de las pacientes se
encuentran vivas en la actualidad. CONCLUSIONES:
Los angiosarcomas cutdneos son tumores agresivos que
pueden localizarse con frecuencia en el cuero cabelludo y
piel de cara, tienen gran potencial metastdsico y cuando
son resecables su tratamiento es la cirugia seguida de
radioterapia, su prondstico es generalmente malo.
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SUMMARY

The cutaneous angiosarcomas of the head and neck as
a rare disease and they were too difficult for treatment.
METHOD: We study and present 3 cases of patients with
diagnosis of cutaneous angiosarcoma localized in the
head and neck, the clinical course, the diagnosis and the
treatment. RESULTS: All patients were female and their
average age was 70.3 years old. Of the three patients, two
of them had the tumor location on the scalp and one on the
skin localized in the nasal region. The scalp lesions were
multifocal. One of the patients had regional lymph node
metastasis and one present lung metastasis. All lesions
could be resected with wide and negative margins. One
patient underwent a posterolateral neck dissection. Only
two of the patients are alive today. CONCLUSIONS: The
cutaneous angiosarcomas are aggressive tumors that often
can be located on the scalp and skin of face, they have
high metastatic potential and when they are resecables,
the prefer treatment is surgery followed by radiotherapy;
its prognosis is generally poor.
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INTRODUCCION

0s sarcomas son tumores agresivos

que en el area de cabeza y

cuello incluyen el 1% de todas

las neoplasias malignas. Los

angiosarcomas en particular son

un tipo de sarcomas muy agresivos
que se originan de las células endoteliales de los
vasos y comprenden menos del 1 % de todos los
sarcomas V.
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Su localizacién es muy variada, se pueden
presentar en visceras, mama, hueso, mucosas y
otrostejidosblandos,sinembargo,supresentacion
cutdnea, conocida como angiosarcoma cutineo
(también linfangiosarcoma o hemangiosarcoma)
comprende mas del 50 % de los angiosarcomas
(274).

Se presentan con mads frecuencia en la
poblacién caucésica, entre la sexta y séptima
década de la vida principalmente en el género
masculino con una relacién 2:1 con respecto al
género femenino .

A continuacion se presentan 3 casos evaluados
y tratados recientemente en nuestro servicio con
diagnéstico de angiosarcoma cutdneo.

CASOS CLINICOS
CASO 1

Paciente femeninade 70 afios quien presentaba
de 6 meses de evolucion una lesion ulcerada
a nivel del cuero cabelludo, de crecimiento
acelerado, con posterior aparicion de lesion
satélite de las mismas caracteristicas. Alexamen
fisico de ingreso se evidenciaba la presencia de
dos lesiones vegetantes y ulceradas en la region
temporo-parietal izquierda del cuero cabelludo,
unade 7 cmx 4,5 cmy otrade 2 cm de didmetro,
en el tridngulo posterior de la region cervical
izquierda se palpaba una adenopatia de 2 cm
de consistencia dura. La biopsia de la lesion
reporté un tumor mesenquimal sugestivo de
angiosarcoma. Lainmunohistoquimicainformé
positividad paraCD?31 y factor VIl en las células
tumorales, lo cual confirmaba que se trataba
de un angiosarcoma. La puncién aspiracion
con aguja fina de la adenopatia cervical fue
reportada como negativo para malignidad.
Fue intervenida quirdrgicamente realizandose
reseccién local amplia con margenes oncolégicos
de 2 cm, con reseccion de la tabla externa del
hueso parietal; igualmente se realizé exéresis
del ganglio cervical cuya biopsia extemporanea
reporté metdstasis de angiosarcoma, por lo
que se decidi6 realizar una diseccion cervical

posterior y lateral izquierda. La reconstruccion
se realiz6 en forma inmediata con rotacién de
colgajo de cuero cabelludo occipital mas injerto
de espesor total. La biopsia definitiva report6
angiosarcoma de alto grado de patrén clésico
con areas epitelioides, con 16 mitosis por campo
de 40 X. La lesién de mayor tamafio midié 8
cm en su mayor didmetro e infiltraba hasta el
pericraneo, todos los margenes fueron reportados
como negativos, la tabla externa como margen
profundo no se encontraba infiltrada. De 21
ganglios disecados 4 presentaban metastasis del
tumor con invasion extra-capsular. La paciente
falleci6 a los 10 dias del posoperatorio por
problemas cardiovasculares.

CASO 2

Paciente femeninade 67 afios quien presentaba
de 9 meses de evolucién miltiples lesiones
vegetantes y ulceradas anivel del cuero cabelludo,
de crecimiento acelerado, y sangrantes. Al
examen fisico se evidenciaba la presencia de
multiples lesiones en la regiéon temporal y
parietal izquierda del cuero cabelludo, que se
encontraba invadiendo el pabellon auricular
izquierdo. La lesion de mayor tamafio media
aproximadamente 10 cm. Labiopsiadelalesion
reportd un tumor fusocelular indiferenciado. La
inmunohistoquimica informé positividad para
CD31 y factor VIII en las células tumorales y
negatividad paracitoqueratinaAE1-AE3 y EMA.
Latomografia axial reportaba una gran lesion de
cuero cabelludo y pabellén auricular, la cual no
infiltrabalatablaexterna. Latomografiade torax
mostraba una imagen nodular en campo medio
pulmonar izquierdo sugestiva de metdastasis.
Fue intervenida quirdrgicamente realizandose
reseccion local amplia con margenes oncolégicos
de 2 cm, con reseccion de la tabla externa del
hueso parietal. Por el defecto tan importante se
decidid realizar reconstruccién inmediata con
colgajo microquirdrgico del omento mayor. La
biopsia definitiva reporté tumor mesenquimal
de alto grado con areas fusocelulares y extensas
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areas de necrosis que invadia hastael pericraneo,
todos los margenes fueron reportados como
negativos y la tabla externa como margen
profundo se encontraba libre de enfermedad.
La paciente present6 al 4° dia del posoperatorio
descompensacién hemodindmicacon bradicardia
sostenida, hipotension e hipotermia,lo cual causa
pérdida casi total del colgajo, por lo que tuvo ser
re-intervenida quirdrgicamente para retiro del
mismo con reparacion del defecto con colgajo
miofasciocutdneo de trapecio mdas colocacion
de injertos de espesor parcial. Actualmente
la paciente se encuentra a la espera de recibir
quimioterapia y radioterapia posoperatoria.

CASO 3

Paciente femenina de 74 afos quien
presentaba de 6 meses de evolucién eritema a
nivel de la punta nasal, el cual fue progresando
presentando posteriormente tumor con ulceracion
secundaria. Al examen fisico se evidenciaba
tumor eritematoso que ocupaba la totalidad de
la nariz infiltrando la piel del labio superior e
invadiendo secundariamente su mucosa. La
biopsia de la lesién reporté un tumor de células
redondas que invadiala dermis papilary reticular,
hipercromasia y mitosis atipica, formandose
canales vasculares que contenian hemosiderina,
hallazgos compatibles con angiosarcoma. La
inmunohistoquimica informé positividad para
CD31 y negatividad para ACE, citoqueratina
7 y 20, antigeno leucocitario comin, HMB45
y CD34. La tomografia axial evidenciaba una
lesion que ocupabatodalanarizy parcialmente el
labio superior. Fue intervenida quirdrgicamente
realizdndose reseccion que incluyé rinectomia
total, reseccién del labio superior y de la
premaxila. La reconstruccion se realizé con
rotacion de colgajo medio frontal o indiano. La
biopsia definitiva reportd angiosarcoma de alto
grado con bordes de reseccion libres de neoplasia.
Actualmente la paciente se encuentra a la espera
de recibir radioterapia posoperatoria.
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DISCUSION

El angiosarcoma de cuero cabelludo fue
descrito por primera vez por Livingston y
Klemperer en 1926 ©®. Los angiosarcomas
cutaneos son tumores poco comunes, cuya mayor
frecuenciaes en el 4rea de cabezay cuello, sobre
todo en el cuero cabelludo y la piel de la cara V.
Nosotros presentamos 2 casos con angiosarcomas
ubicados en el cuero cabelludo y uno en la piel
de la regién nasal, que son las localizaciones
mas comunes segun la literatura.

Sedescriben variasetiologias; el angiosarcoma
idiopatico, el cual es el mds frecuente, estd
asociado quizds a la radiacién solar; en segundo
lugar el angiosarcoma asociado a linfedema
crénico o sindrome de sindrome de Stewart-
Treves, en este caso el linfedema estimula la
angiogénesis; y por ultimo el angiosarcomaradio-
inducido,el cual es el masraro de todos ¢, Seha
mencionado lasobre-regulacion del glucopéptido
factor de crecimiento endotelial vascular
(VEFG-D) el cual parece ser el responsable de
la proliferacion de células endoteliales ©.

Como se ha descrito en muchos trabajos, la
posibilidad de presentarse en el sexo masculino
es el doble que en sexo femenino, sin embargo,
nuestro trabajo consta de 3 casos, todos del
sexo femenino. La edad de presentacién es en
mayores de 60 afios, tal como la edad de nuestras
tres pacientes.

Su presentacién clinica es la de una lesién
de color purpura, vegetante, secundariamente
ulcerada, friable, sangrante y edematizada.
Pueden diseminarse en formaradial en la dermis
circundante semejando parches eritematosos
haciendo aun mas dificil alcanzar una reseccién
con margenes claros. Frecuentemente es
multifocal ©. Cuando se localiza en la region
nasal simula una rinofima, lo cual hace que se
retrase el diagndstico .

Los sarcomas en general tienen un potencial
metastdsico linfatico bajo, sin embargo, los
angiosarcomas presentan unaelevadaincidencia
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de metastasis ganglionares regionales (10 %-
15 %) y mayor ain de metastasis a distancia
G688 Las metdstasis hematdgenas se dirigen
principalmente al pulmén (60 %-80 %) aunque
también pueden dar metdastasis a higado, rifidn,
bazo, corazén y hueso @, Uno de los casos
presentaba multiples metdstasis regionales
y otro de los pacientes metdastasis pulmonar,
presentaciones comunes de estos tipos de
sarcomas.

El diagnéstico diferencial es amplio: linfoma
cutaneo, sarcoma de Kaposi, sarcoidosis,
dermatomiositis, metastasis cutaneas, melanoma,
granuloma pidgeno, clindromas, entre otros .

Histol6gicamente, se describen tres patrones
de diferenciacion, que pueden aparecer solos
o combinados en el mismo tumor. Un patrén
angiomatoso bien diferenciado con canales
vasculares que disecan la dermis, con un
endotelio pleomorfico; otro patrén de células
fusiformes donde las células endoteliales atipicas
se incrementan en tamafio y ndmero, con una
gran actividad mitética y se pueden observar las
proyecciones papilares caracteristicas de este tipo
de lesiones, y finalmente el patrén sarcomatoso
donde las células son grandes, pleomorficas y
con escasaevidencia de diferenciacidn vascular.
Desde el punto de vista inmunohistoquimico el
angiosarcoma es positivo para CD34 y CD31,
ambos marcadores de células endoteliales, asi
como factor VIII @°9.

Eltratamiento 6ptimo, al igual que lamayoria
de los sarcomas, es la reseccién quirdrgica
seguida de radioterapia 1%V Si se logra este
tratamiento puede conseguirse una supervivencia
media de 30 meses V. La supervivencia a los
5 afios se establece en 30 % ©.

Si el tumor es muy invasivo para considerar
su reseccion quirdrgica, o el paciente no se
encuentra en condiciones para operarse, solo
puede ofrecerse un tratamiento paliativo el cual
no ha sido posible estandarizar actualmente
debido alo poco frecuente de esta patologia®. De
ser asi, puede administrarse quimioterapia solao

combinada con radioterapia. La quimioterapia
sola proporciona una supervivencia media de
7.5 meses mientras que la radioterapia resulta
en una supervivencia media de 13,5 a 15 meses
M, La quimioterapia que se usa generalmente es
la doxorrubicina liposomal, este medicamento
actia como radio-sensibilizador, sin embargo,
si se administra inmediatamente antes de la
radioterapia puede aumentar la hipoxia tumoral
y por ende disminuir su respuesta V. Otros
medicamentos que han probado tener algin tipo
de respuesta son la ifosfamida, el paclitaxel y el
docetaxel @12, Se ha probado en algunos centros
la terapia target contra el factor de crecimiento
endotelial vascular (VEFG),sobre todo cuando su
expresion es mayor al 80 %, con el bevacizumab
con resultados aceptables ». También se ha
descrito el uso de interleukina 2 asociado a la
cirugia con relativo éxito ¥.

Entre los factores prondsticos como edad,
sexo, localizacién o grado de diferenciacion,
ninguno de ellos parecieran inferirle mejor o peor
prondstico alalesién @, Solo el tamafio tumoral
ha demostrado ser un indicador prondstico, los
pacientes con tumores menores de 10 cm suelen
presentar una mejor supervivencia que aquellos
con tumores mayores (9,

En conclusién, el angiosarcoma cutdneo es
un tipo de sarcoma agresivo que se presenta mas
comunmente en el cuero cabelludo y en la piel
de la cara, que por su clinica en ocasiones es
de dificil diagndstico. La inmunohistoquimica
confirma su histologia y lo diferencia de otras
entidades. La reseccién amplia combinada
con radioterapia puede lograr la curacién del
paciente, sin embargo, presentan una alta tasa
de recaida local. La radioterapia combinada
con quimioterapia o terapias target pueden
mejorar el control local de pacientes con tumores
considerados irresecables.
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