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RESUMEN

El angiosarcoma del cuero cabelludo es un tumor de origen vascular, raro y agre-
sivo, que afecta fundamentalmente a los ancianos. El principal problema de estos
tumores es el diagnostico clinico e histoldgico. Suele presentarse con placas o
noédulos eritemato-violaceos, que evolucionan a la ulceracién y sobreinfeccion, y
son de mal prondstico. Clinicamente, estas lesiones no son especificas del angio-
sarcoma, por lo que en el diagnostico diferencial se incluye el sarcoma de Kaposi,
entre otros sarcomas.

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino de 59 afios de edad, en quien
se hizo el diagno6stico diferencial de lesiones del cuero cabelludo y, mediante es-
tudio inmunohistoquimico del correspondiente grupo de anticuerpos, se llego al
diagnostico definitivo de angiosarcoma.
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SUMMARY

The angiosarcoma of the scalp is a vascular, rare and aggressive tumor affec-
ting mainly elderly people. The main problem of these tumors is the clinical
and histological diagnosis. It is usually characterized by red or violet plaques
or nodules, which evolve to ulceration and superinfection, with a bad prog-
nosis. Clinically these lesions are not specific to angiosarcoma, so the diffe-
rential diagnosis includes Kaposi’ sarcoma and other sarcomas.

We present the case of a 59-year-old patient, with differential diagnosis of the
scalp lesion, and through the immunohistochemical panel the definitive diag-
nosis of angiosarcoma was confirmed.
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INTRODUCCION

Los angiosarcomas son un grupo de tumores mesen-
quimatosos malignos de presentacion rara, que cons-
tituyen menos del 2 % de todos los sarcomas. Aunque
puede afectar distintas zonas (tejidos blandos, vis-
ceras, mama, hueso), la afectaciéon cutanea es la mas
frecuente ©,

En la mitad de los casos, el angiosarcoma cutaneo se
presenta en la cara y el cuero cabelludo de personas
mayores. También, se presenta en zonas previamente
irradiadas y en zonas de linfedema cronico, en cuyo
caso se denomina sindrome de Stewart-Treves @. Se ha
descrito en zonas menos frecuentes, como la gingival
G),

El principal problema de estos tumores es el compli-
cado diagnostico clinico e histologico, frecuentemente
tardio, debido a su parecido con otros tumores como
melanomas, sarcomas epitelioides, sarcoma de Ka-
posi, carcinomas o, incluso, linfomas @. Su perfil in-
munohistoquimico también es confuso debido a la
coexpresion de marcadores endoteliales y epiteliales.
También, puede mostrar una expresién aberrante de la
proteina S100 y la CD30 ©.

El angiosarcoma de cuero cabelludo es un tumor infre-
cuente, agresivo y con muy mal pronostico, del cual se
reporta una supervivencia del 12 % a los cinco afios ©.
El tratamiento suele incluir cirugia radical, acompa-
fiada de quimioterapia, radioterapia o ambas.

Se presenta este caso con diagnostico diferencial acla-
rado mediante el perfil inmunohistoquimico, y tratado
con cirugia radical.
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CASO CLINICO

Un hombre de 59 afos de edad, con tnico antece-
dente relevante de tabaquismo, present6 dos lesiones
elevadas, eritematosas, con bordes violaceos en em-
palizada y necrosis crateriforme central. La primera
lesion la noté un afno antes, pero en los tltimos seis
meses habia crecido de manera rapida. La de mayor
tamafo, 8 cm de didmetro, estaba ubicada en la zona
temporal izquierda y la menor, de 5 cm de diametro,
en la zona parietal izquierda; entre ambas habia mal-
tiples lesiones satélites, de apariencia nodular. En la
zona retroauricular izquierda, presentaba un conglo-
merado de lesiones nodulares (figura 1). Todas las le-
siones eran moéviles, no adheridas a planos profundos.
Presentaba, ademas, una adenopatia palpable en el
tercio superior del cuello, posterior al misculo ester-
nocleidomastoideo izquierdo, no adherida a los planos
profundos. Aporté una tomografia computadorizada
(TC) de térax y otra de abdomen, sin hallazgos signi-
ficativos.

El diagnéstico inicial de la biopsia con aguja fina en
su centro de salud ambulatorio, fue de tumoracién sar-
comatosa indiferenciada multiple (histiocitoma fibroso
maligno). Fue valorado por el Comité de Sarcomas del
Hospital Universitario de Gran Canaria Dr. Negrin y se
agreg6 el diagnostico diferencial de sarcoma de Ka-
posi. En cuanto a los examenes complementarios, la
prueba de HIV fue negativa. Los estudios de imagenes
diagnosticas revelaron una adenopatia de 0,8 x 2,5 cm
en el espacio IIB cervical izquierdo, de la cual se ob-
tuvo una biopsia.

Figura 1. A) Vista lateral izquierda: lesion elevada, eritematosa, con bordes violaceos en empalizada y necrosis
crateriforme central, ubicada en la zona temporal. B) Vista intermedia posterior izquierda: dos lesiones mayores
(flechas rojas) y conglomerado de lesiones en la zona retroauricular (flecha azul).
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Figura 2. A) Aspecto clinico dos semanas después de la biopsia por escision de las dos principales lesiones. B)
Cirugia definitiva, con reseccién radical de las lesiones, cobertura con colgajo de rotacion e injerto libre parcial de
piel; se detalla el vaciamiento cervical izquierdo.

Figura 3. A) La histopatologia revela gran proliferaciéon de células tumorales, con patron epitelioide y fusocelular.
Hematoxilina y eosina, 100X. B) Detalle de la inmunorreaccion de la muestra, positiva para CD31. Inmunohisto-
quimica, 400X.
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Se practicé biopsia por escision de dos de las lesiones
del cuero cabelludo (figura 2), cuyo estudio histologico
revel6 un angiosarcoma de grado histolégico 3, segin
el sistema francés FNCLCC (Fédération Nationale des
Centres de Lutte Contre le Cancer), y con un perfil in-
munohistoquimico positivo para CD31, CD34 y D2-40,
dudoso para vimentina y S100, y negativo para CKAE1/
AE3, CK7, CK20, HHV8 y actina. El indice de prolife-
racion Ki67 fue de 35 a 40 %, y la biopsia guiada por
ecografia de la adenopatia cervical revel6 metastasis

de angiosarcoma.

Estos resultados descartaron sarcoma indiferenciado
multiple y sarcoma de Kaposi. Las células tumorales
presentaron un patrén epitelioide y fusocelular de dis-
tribucién nodular (figura 3), con presencia de nédulos
satélites subcutaneos peritumorales; el rango mit6tico
fue de 35 mitosis en 10 campos de mayor aumento (1

mm?) y tenia una extensiéon de necrosis del 30 %.

Con estos resultados, en el Comité de Sarcomas se de-
cidi6 hacer una escisiéon amplia de la lesién y cober-
tura con colgajo de rotacion e injerto parcial libre de
piel, mas vaciamiento cervical izquierdo (presentaba
afectacion ganglionar), y complementar el tratamiento

con radioterapia adyuvante (figura 2B).

En el periodo posoperatorio no se presentaron com-
plicaciones, y los colgajos y las heridas tuvieron una
buena evolucion (figura 4). Actualmente, en seis

meses de seguimiento, no presenta recidiva.
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DISCUSION

Los angiosarcomas de cara y cuero cabelludo corres-
ponden a casi la mitad de los angiosarcomas cutaneos
©, Su incidencia es discretamente mayor en el sexo
masculino, por encima de la quinta o sexta década de
la vida ©, 1o que coincide con la edad del paciente. Con
mayor frecuencia, se manifiesta por placas infiltradas
o noédulos de color azulado, rojo a ptrpura, asintoma-
ticas, en la cara o el cuero cabelludo @, una presenta-
cion clinica inespecifica, muy similar a la de otros sar-
comas.

En el presente caso se plante6 el diagnostico diferen-
cial con sarcoma de Kaposi, ademas, en una primera
biopsia de su centro de salud ambulatorio, se hizo el
diagnostico de tumoracion sarcomatosa indiferen-
ciada maltiple. Desde la dermis, el tumor va infiltrando
los tejidos blandos periféricos, se ulcera y extiende,
comprometiendo la cadena linfatica cervical con fre-
cuencia; este paciente también present6 una adeno-
patia cervical positiva del mismo lado. Las metastasis
son comunes; las mas frecuentes se encuentran en
el pulmén y, también, pueden comprometer higado,
bazo, rifién, hueso y miocardio ®. El cuadro clinico
evoluciona hacia la necrosis y la sobreinfeccion, lo que
hace que en ocasiones se confunda con procesos infec-
ciosos bacterianos o flingicos, lo cual retrasa el diag-
noéstico y ensombrece el futuro del paciente ©.

Figura 4. A) Vista lateral izquierda: a las dos semanas de la cirugia, buena evolucién de heridas y colgajo. B) Vista

lateral derecha; el injerto se encuentra completamente prendido.
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El estudio histopatologico completo suele mostrar un
patrén de crecimiento sélido de células epitelioides y
algunas areas fusocelulares, cuya localizacion tipica es
en la periferia del tumor. Otras caracteristicas histolo-
gicas tipicas son la presencia de vacuolas intracitoplas-
micas con eritrocitos o sin ellos que, a veces, parecen
células en anillo de sello, espacio seudoglandular, in-
filtrado inflamatorio con eosinéfilos y ausencia de re-
accion desmoplastica 9. Este caso presentd patrones
epitelioide y fusocelular, de distribucién nodular.
Ante esta neoplasia, todos los tumores con caracteris-
ticas epitelioides entran en el diagnostico diferencials:
melanoma, linfoma anaplasico, carcinomas de mama
y de pulmoén, sarcomas epitelioides, tumor maligno
de vaina de nervio periférico, sarcomas histiociticos,
meningiomas epitelioides, sarcomas sinoviales mo-
nofasicos epitelioides y epitelioides hemangioendote-
liomas @,

El diagnostico diferencial principal se puede aclarar
con inmunohistoquimica. El angiosarcoma cutaneo
(cara, cuero cabelludo) expresa CD31 (figura 3B) y vi-
mentina en todos los casos; también, puede expresar
CD34, D2-40 y CK, aunque la expresion de estas tres
altimas es variable. En este caso, se expresé con CD31,
CD34, D2-40 y vimentina; hubo dudosa expresion de
S-100, por su componente epitelial, y fue negativo para
HHVS, lo que descart6 el diagndstico de sarcoma de
Kaposi.

En el Comité de Sarcomas se decidi6 practicarle al pa-
ciente una cirugia con vaciamiento cervical y radiote-
rapia. La cirugia consistié en la reseccion total de las
masas tumorales del cuero cabelludo, vaciamiento
cervical completo unilateral y, posteriormente, radio-
terapia. Actualmente, no se reportan incidencias, con
un seguimiento de seis meses.

En todo caso, el pronéstico del angiosarcoma de cuero
cabelludo es malo. Dos o tres afios después del diag-
nostico, alrededor del 50 % muere de este tumor, y solo
del 20 al 30 % estan libres de enfermedad ©. No existe
un protocolo estandar de tratamiento, aunque la ci-
rugia es muy importante. El tratamiento recomendado
es el que se utiliz6 en este caso ™.
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