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Resumen
Se presenta el caso de una mujer de 52 años de edad con angiosarcoma cutáneo, 
entidad tumoral infrecuente, agresiva y de mal pronóstico, asociada con escle-
rosis sistémica difusa. 

Se discute brevemente la asociación patogénica vascular y endotelial común con 
factores desencadenantes de mal pronóstico, en estas dos enfermedades. 
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Summary 
We present the case of a 52 years old woman with cutaneous angiosarcoma. The 
angiosarcoma is an uncommon, aggressive tumor of poor prognosis, in this case 
associated with diffuse systemic sclerosis. 

The pathogenic vascular and endothelial association is briefly discussed. Both 
entities have triggers of poor prognosis.

Keywords: Hemangiosarcoma, cutaneous, scleroderma, systemic, histology.

Caso clínico
Se trata de una mujer de 52 años de edad que fue remitida al Hospital Universitario 
del Valle “Evaristo García” por sospecha de melanoma. Presentaba un cuadro clí-
nico de cinco meses de evolución consistente en lesiones que iniciaron en el cuero 
cabelludo y se extendieron rápidamente a la cara. Había recibido tratamiento para 
tiña cápitis con griseofulvina e itraconazol por el estudio previo de una biopsia que 
orientaba al diagnóstico de tiña de la cabeza (tinea capitis). 

Tenía antecedentes de esclerosis sistémica difusa y fibrosis pulmonar intersticial 
diagnosticadas y tratadas con metotrexato durante tres años en otra institución, 
con estudios previos desconocidos. El tratamiento se cambió según concepto de 
Reumatología a micofenolato de mofetilo, tres meses antes de la manifestación de 
las lesiones de cuero cabelludo y cara. 

En el momento de la consulta, la paciente manifestó que la progresión de las 
lesiones fue rápida, y en el examen físico presentaba en el cuero cabelludo, le-
siones papulares, descamativas y pruriginosas, y tumores ulcerados, dolorosos 
y sangrantes con costra serohemática; además, con predominio en la hemicara 
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izquierda, se observó una placa violácea con edema. 
No se detectaron adenopatías ni había deterioro neu-
rológico (figura 1).

Se hizo un diagnóstico presuntivo de angiosar-
coma cutáneo, el cual se confirmó con el estudio de 
histopatología. En la biopsia de piel se encontró una 
lesión neoplásica maligna de origen mesenquimal, 
que comprometía la dermis reticular y el tejido celular 
subcutáneo, con proliferación de vasos irregulares 
anastomosados entre sí y revestidos con endotelio 
anaplásico, e infiltrado inflamatorio mononuclear en 
moderada cantidad (figura 2). 

El estudio de inmunohistoquímica fue positivo para D2-
40, CD31 y CD34 (figura 3). Otros hallazgos de labora-
torio fueron trombocitopenia (plaquetas: 90.000/mm3), y 

aumento de la deshidrogenasa láctica (LDH) a 788,2 UI/L 
y de la fosfatasa alcalina a 280,6 UI/L.

Fue evaluada por el Servicio de Oncología que in-
dicó manejo no quirúrgico con radioterapia holoence-
fálica paliativa citoreductora. Sin embargo, en la to-
mografía computarizada (TC) en la evaluación previa 
a la radioterapia, se encontró un hematoma subdural 
agudo y subagudo frontoparietal derecho, con un 
diámetro transverso mayor de 6 mm, desviación de 
la línea media, disminución de la profundidad de los 
surcos cerebrales en el hemisferio derecho, nódulos 
en el cuero cabelludo y compromiso óseo parietal del 
mismo lado, por lo cual se contraindicó la radiote-
rapia. El concepto del Servicio de Neurocirugía fue dar 
tratamiento conservador del hematoma subdural.

Figura 1. 
Paciente con 
gran compro-
miso tumoral 
facial y en cuero 
cabelludo al 
momento de la 
consulta.

Figura 2. A) Infiltración neoplásica de células endoteliales que comprometen todo el espesor de la dermis, rodean los 
plexos vasculares y anexos cutáneos, con extensión a intersticios de la dermis reticular. Hematoxilina y eosina, 4X. B) 
Hematoxilina y eosina, 10X. C) Crecimiento de células endoteliales en la luz de los espacios vasculares, que no muestran 
pared real. Hematoxilina y eosina, 40X.
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Figura 3. Inmunohistoquímica po-
sitiva para CD31 y CD34; en la imagen 
se observa la proteína transmembrana 
podoplanina, reconocida por el 
anticuerpo monoclonal D2-40, la cual 
se expresa en el endotelio linfático.

Figura 4. Se evidencia la rápida evolución de esta agresiva entidad tumoral un mes después de la consulta.

La paciente presentó un rápido deterioro de su es-
tado general, con empeoramiento de la trombocito-
penia (plaquetas: 26.290/mm3), sin prolongación de los 
tiempos de coagulación (figura 4). En la TC cerebral 
de control se reportó un hematoma subdural derecho 
crónico de 13,6 mm de diámetro, desviación de 11,1 
mm de la línea media, obliteración de las cisternas de 
la base, borramiento de los surcos en la convexidad y 
edema cerebral.

Durante la hospitalización empeoró su estado neuro-
lógico, con un puntaje de 5/15 en la escala de Glasgow, 
anisocoria y sangrado digestivo alto. Por sospecha 

de trombocitopenia inmunitaria asociada a sangrado 
mayor, fue tratada por el Servicio de Medicina Interna 
con inmunoglobulina hiperinmune, plasma, plaquetas 
y crioprecipitado, sin mejoría, y finalmente falleció. 

Discusión
El angiosarcoma cutáneo es una entidad tumoral, infre-
cuente, agresiva y de muy mal pronóstico, que se pre-
senta con mayor frecuencia en hombres y en personas 
de edad avanzada, entre los 70 y 80 años1. Representa 
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menos del 1 % de todos los sarcomas de tejidos blandos 
y cerca del 15 % de los sarcomas de cabeza y cuello, con 
una relación entre hombre y mujer de 2:1. 

Se han establecido tres presentaciones clínicas: 
idiopático de cabeza y cuello, asociado a linfedema 
crónico y posterior a irradiación. Las metástasis más 
comunes son a pulmón, hígado, hueso y ganglios lin-
fáticos regionales. Tiende a recurrir y producir metás-
tasis después del tratamiento multimodal agresivo. 
La supervivencia a los cinco años es de 10 a 35 % y 
cerca de la mitad de los pacientes mueren entre 15 y 18 
meses después de su presentación.

El diagnóstico clínico se confirma mediante estudio 
histopatológico y marcadores de inmunohistoquímica.

La esclerosis sistémica es una enfermedad inmunoló-
gica crónica caracterizada por disfunción del endotelio 
vascular2-3 que produce excesiva fibrosis de los tejidos 
en la piel, el músculo, el hueso, el corazón, el sistema 
gastrointestinal, el riñón y el pulmón; las complica-
ciones más frecuentes se presentan por compromiso de 
este último órgano. 

En el presente caso se diagnosticó enfermedad 
pulmonar intersticial por TC de tórax, la cual se en-
cuentra en 80 % de los pacientes con esclerosis sisté-
mica difusa y en 20 % de aquellos con esclerosis sisté-
mica cutánea limitada; la conducta terapéutica inicial 
se modificó por la afectación pulmonar, pues hasta 
el momento se ha demostrado que el micofenolato 
de mofetilo puede estabilizar la función pulmonar y 
disminuir la progresión de la fibrosis4. Se recomienda 
suspender los medicamentos relacionados con neu-
monitis farmacológica, en este caso, el metotrexato.

La asociación de esclerosis sistémica con tumores cu-
táneos no es frecuente; en la literatura científica revi-
sada se encontraron tres casos reportados de angiosar-
coma cutáneo en pacientes con esclerosis sistémica5-7. 
El desarrollo de estos tumores se ha relacionado con un 
desencadenante primario, como el daño microangiopá-
tico, la autoinmunidad y la fibrosis. 

Cuando se altera la estabilidad endotelial por anti-
cuerpos, estrés oxidativo o trauma físico, se produce 
una sobreexpresión del factor de crecimiento del en-
dotelio vascular (Vascular Endothelial Growth Factor, 
VEGF) en la piel y en el suero5,8. Esta teoría se com-
plementa en un estudio realizado en células endote-
liales de ratones, en el cual una gran concentración 
de VEGF puede resultar en transformación maligna, 

causando diferenciación, proliferación y migración de 
células endoteliales que, junto con el aumento del re-
ceptor de dicho factor, conducen a la morfología caó-
tica vascular que se observa en la capilaroscopia de 
los pacientes con esclerosis sistémica; así, se vincula 

la neoformación vascular con el desarrollo y la inva-
sión de la neoplasia11.

Además, los pacientes con angiosarcoma presentan 
una configuración vascular anormal y endoteliopá-
tica, y expresan moléculas de adhesión que incre-
mentan el riesgo de sangrado o trombosis y pueden 
explicar la progresión de la trombocitopenia por con-
sumo, la cual podría llegar a ser un indicador de mal 
pronóstico por crecimiento tumoral o metástasis; sin 
embargo, la evidencia se resume tan solo en la pre-
sentación de casos clínicos asociados9,10. 

También, se han asociado mutaciones genéticas en 
los genes RAS que llevan a su activación junto con la in-
activación de la proteína p53, jugando estos un papel si-
nérgico en el rápido crecimiento de los angiosarcomas11.

El tratamiento consiste en la resección quirúrgica 
completa cuando es posible, seguida de radioterapia 
local. Hasta el momento, no hay ningún tratamiento 
estandarizado; se han empleado la quimioterapia, la 
radioterapia paliativa local y otras alternativas terapéu-
ticas, con resultados variables12-14. Finalmente, la me-
diana del tiempo de supervivencia varía dependiendo 
del diagnóstico temprano de la enfermedad y la conco-
mitancia con otras enfermedades.

La agresividad del caso clínico descrito llevó a un 
desenlace fatal que limitó el manejo específico. La in-
munosupresión, el sangrado intracraneal y el sangrado 
digestivo espontáneo sintomático, todos posiblemente 
de origen multifactorial, se presentaron en un mo-
mento crítico durante la evolución clínica. En la tomo-
grafía craneal que demostró hemorragia intracraneal, 
se describió afectación ósea parietal derecha sugestiva 
de infiltración tumoral; no se alcanzó a descartar infil-
tración de las meninges mediante resonancia magné-
tica, pero, estos hallazgos podían explicar fácilmente 
el sangrado que, además, fue facilitado y agravado por 
la trombocitopenia progresiva. 

En cuanto al sangrado digestivo, hay que recordar 
que se trata de una paciente con esclerosis sistémica 
y un gran porcentaje de estos pacientes pueden tener 
angiodisplasias gástricas15; estas por sí mismas no 
pueden explicar un sangrado mayor, pero, en el pre-
sente caso, pudo agravarse por un progresivo consumo 
plaquetario por gastropatía del paciente crítico y por el 
uso de esteroides e inmunosupresores. 

Conclusión
Este caso es de interés por la relación del angiosar-
coma con una enfermedad autoinmunitaria como la 
esclerosis sistémica y por la edad poco habitual de su 
presentación. Es necesario un mayor estudio sobre la 
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asociación del angiosarcoma cutáneo en edades más 
tempranas y la esclerosis sistémica, que permita iden-
tificar vías fisiopatológicas similares. La trombocito-
penia en el angiosarcoma podría llegar a ser un indi-
cador de mal pronóstico o de progresión del tumor o 
metástasis; sin embargo, se requiere más información 
que sustente su aplicabilidad.

El conocimiento de esta entidad y su sospecha clí-
nica en etapas tempranas, brindan alternativas para 
el oportuno tratamiento, sea quirúrgico, de radio-
terapia o quimioterapia, lo cual aumenta la super-
vivencia y disminuye la presencia de enfermedades 
concomitantes en estos pacientes.
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