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RESUMEN

El angiosarcoma es un tumor infrecuente y agresivo derivado de células endoteliales de los vasos sanguineos,
tiene un pobre prondstico y su supervivencia a los cinco afios es muy baja; la localizaciéon mas frecuente es el
cuero cabelludo o la cara de hombres de raza blanca. Se caracteriza por la aparicion de maculas y placas purpi-
ricas con bordes mal definidos que sangran facilmente y que pueden progresar a nddulos y tumores ulcerados. La
Gnica modalidad terapéutica curativa es la reseccion quirairgica completa, aunque también se usa radioterapia
y quimioterapia.
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ANGIOSARCOMA OF THE FACE: RADIOTHERAPY AS A THERAPEUTIC
ALTERNATIVE

SUMMARY

Angiosarcoma is a rare and aggressive tumor derived from endothelial cells of blood vessels, it has a poor prognosis,
and its 5-year survival is very low; the most common location is the scalp or face of white men. It is characterized
by the appearance of purpuric macules and plaques with poorly defined borders that bleed easily and can progress
to nodules and ulcerated tumors. The only curative therapeutic modality is complete surgical resection, although
radiotherapy and chemotherapy are also used.
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CASO CLINICO

Mujer de 78 afios, con antecedente de hipertension ar-
terial, diabetes mellitus y enfermedad renal cronica,
reseccién de multiples carcinomas basocelulares y de
teratoma maligno manejado quirGirgicamente, remi-
tida al servicio de dermatologia oncologica por cuadro
clinico de 11 meses de aparicion de lesién violacea en
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la regién malar derecha, de crecimiento lento sin asoci-
arse a otros sintomas. A la exploracion fisica se encon-
tr6 en la hemicara derecha una placa rojo-violacea de
12 centimetros, con caracteristicas vasculares y bordes
irregulares, mal definidos (Figura 1). Ademas, en la me-
jilla del mismo lado se observaron algunas papulas del
color de la piel; no se palparon adenopatias en cuello.

Figura 1. Angiosarcoma. Placa rojo-violacea irregular localizada en la hemicara

derecha.

Se realiz6 una biopsia de la lesion, que reportd compro-
miso de la piel por una lesién neoplasica maligna com-
puesta por abundantes canales vasculares dilatados y
tapizados por células endoteliales con atipia citologica
discreta (Figuras 2 y 3). La inmunohistoquimica reveld
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positividad para ERG, CD31, CD34 (Figura 4) vy podo-
planina. El indice de proliferacién celular medido por el
marcado Ki67 fue del 35%, con lo que se logr6 confirmar
el diagnostico de angiosarcoma.
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Figura 2. Angiosarcoma. Hematoxilina y eosina 10X. Epidermis con acantosis leve
con proliferacién dérmica de estructuras vasculares irregulares.

Figura 3. Angiosarcoma. Hematoxilina y eosina 40X. Detalle de canales vasculares irregulares
dilatados y tapizados por células endoteliales atipicas, algunas con ligero pleomorfismo.
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Figura 4. Angiosarcoma. Estudio de inmunohistoquimica para el marcador CD34.
Expresion en las células de las estructuras vasculares.

Se solicit6 resonancia magnética de la cara, donde se
evidenci6 engrosamiento pseudonodular de la dermis
en el pémulo derecho y signos de expansion sobre el
tejido celular subcutaneo superficial y profundo, que al-
canzo parte de la fascia superficial local, sin compromi-
so de las estructuras musculares locales ni adenopatias
regionales. Cirugia de cabeza y cuello no considerd re-
seccion quirtrgica por la amplitud de la lesion y el alto
riesgo de deformidad facial; oncologia clinica propuso
quimioterapia, pero la paciente desisti6 del tratamiento
por gran temor a sus eventos secundarios; por tanto, se
inicié manejo con radioterapia de intensidad modulada
(IMRT), 30 sesiones. Después de completados los ciclos
de radiacidn, se solicit6 un nuevo control imagenologi-
co, donde no se observaron lesiones residuales o re-
cidivantes. Sin embargo, cinco meses después, durante
el seguimiento clinico, se encontrd un engrosamiento
subcutaneo de la piel en la mejilla derecha junto con
aparicion de lesion papulosa en el surco nasoorbitario
derecho, con sospecha de recidiva tumoral. Se tomd
una nueva biopsia que confirmo6 la presencia de angio-
sarcoma en dicha regién; ante esta recidiva tumoral,
se le dio manejo con braquiterapia con aplicadores
Leipzig en el area comprometida y se logré una buena
respuesta y desapariciéon tumoral completa.
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Actualmente continiia en evaluaciones periodicas con
dermatologia oncolégica, sin nuevas recidivas tumo-
rales y con buena evolucion clinica 12 meses después
del tratamiento (Figura 5).

DISCUSION

El angiosarcoma es un tumor raro derivado del tejido
conectivo. Se origina en las células endoteliales de los
vasos sanguineos, tiene mal pronoéstico y sigue un cur-
S0 agresivo con propension temprana a la metastasis.
Su supervivencia a los cinco afios es muy baja, en pro-
medio, del 35% @, lo que corresponde al 1,6% de todos
los sarcomas. El 60% son cutaneos, con una incidencia
aproximada de 0,2 casos por millén de habitantes. Es el
cuarto en frecuencia por detras del sarcoma de Kaposi,
el dermatofibrosarcoma y el leiomiosarcoma @.

Predomina en hombres ancianos de raza blanca, con
una edad promedio de presentacion a los 73 afos; es
excepcional en nifios o en pacientes jévenes. Su distri-
bucién puede ser unifocal o multifocal. La localizaciéon
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Figura 5. Angiosarcoma. Piel con desaparicién completa de la lesion posterior a la

radioterapia y braquiterapia.

mas comin incluye cabeza y cuello, particularmente el
cuero cabelludo, seguido de la region mamaria, los 6r-
ganos internos y las extremidades ©.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las lesiones inician como maculas sutiles, infiltradas,
mal definidas, de localizacién multifocal, que dan la
apariencia de salpicadura de pintura; su progresion es
insidiosa. Conforme avanza la enfermedad, aparecen
papulas y nddulos de color azul, rojo o pirpura, que
si no son tratados pueden ulcerarse, extenderse a las
zonas de piel adyacente y comprometer los ganglios lin-
faticos. Caracteristicamente la extension real sobrepasa
los limites clinicamente apreciables @,

Existen tres grandes variedades de angiosarcoma cu-
taneo: los idiopaticos de cabeza y cuero cabelludo de
pacientes ancianos, que suponen aproximadamente

el 50% de los casos, y dos formas de angiosarcoma se-
cundarios, el que se asienta sobre las areas de linfede-
ma cronico, especialmente en los brazos de mujeres
sometidas a mastectomia, tal como ocurre en el sin-
drome de Stewart-Treves, y otra que se desarrolla sobre
las areas de piel irradiada @.

ETIOLOGIA

Si bien la mayoria de los angiosarcomas surgen de
manera espontanea, los estudios han mostrado muta-
ciones en el gen KYR hasta en el 10% de los pacientes;
ademas, el angiosarcoma secundario a radioterapia y
linfedema crénico muestra mayores variantes en genes
relacionados con la angiogénesis, entre los cuales se in-
cluyen PTPRB, PLCG1, RAS y AKT1. Los resultados de
la secuenciacién dirigida y completa del exoma de 20
angiosarcomas reveld variantes adicionales en genes
comunes del cancer, como el ATM, el TP53, el BRAF, el
PTCH1y el APC©.
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DIAGNOSTICO

La sospecha clinica hace parte fundamental del en-
foque y siempre debe confirmarse con biopsia. Las
caracteristicas histopatolégicas distintivas incluyen
células endoteliales que crean canales vasculares des-
ordenados, irregulares o sinusoidales dentro de la der-
mis, que desplazan el colageno normal; en lesiones mal
diferenciadas se aprecia un trastorno citolégico creci-
ente &,

Por inmunohistoquimica, las células tumorales ex-
presan los tipicos marcadores endoteliales, incluidos
CD31 (endotelio especifico), CD34, FLI-1 y ERG. La am-
plificacién del MYC se encuentra en la mayoria de los
angiosarcomas secundarios, aunque también se ha de-
mostrado sobreexpresion en angiosarcomas primarios.
Por 1ltimo, el indice de proliferacién Ki 67 supera el
5%,

La localizaci6én mas habitual de las metastasis es el pul-
moén, seguida de los ganglios linfaticos; después de re-
alizar el diagnostico, se recomienda solicitar una tomo-
grafia axial computarizada (TAC) de térax y abdomen e
incluir imagen cervical si se trata de un angiosarcoma
de la cabeza o del cuello.

TRATAMIENTO

La escisién quirtrgica es actualmente el tratamiento
curativo de eleccién. Sin embargo, incluso cuando los
tumores se han resecado por completo, las tasas de con-
trol local son muy bajas. Por ello, la radioterapia post-
operatoria se ha usado para minimizar la recurrencia
local. Algunos estudios retrospectivos han encontrado
que la radioterapia postoperatoria reduce el riesgo de
recurrencia local y mejora la supervivencia. A su vez, la
radioterapia sola también se ha utilizado con intencién
curativa para tumores irresecables; sin embargo, los es-
tudios sobre el tratamiento del angiosarcoma mediante
radioterapia radical sin cirugia son muy limitados 79,

La quimioterapia puede ser considerada de forma pa-
liativa en pacientes con tumores irresecables y con
metastasis. Las antraciclinas son los medicamentos
de primera opcion; entre ellos, la doxorrubicina lipo-
somal pegilada. El paclitaxel se utiliza como farmaco
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de segunda linea y los inhibidores de la tirosina-cinasa
sorafenib y sunitinib también son empleados. En la lit-
eratura se describen algunos casos e informes, incluido
un estudio piloto de siete pacientes en los que se uti-
liz6 el propranolol en combinacién con quimioterapia
con resultados satisfactorios; sin embargo, se necesitan
mas estudios para evaluar completamente el beneficio
de esta terapia, puesto que la mayoria de las respuestas
favorables se han observado en combinacién con qui-
mioterapia citotdxica ©.

El uso de técnicas de radiaci6n avanzadas, como IMRT,
asociado a quimioterapia dard como resultado una
mayor eficacia junto con una menor toxicidad sistémi-
ca, ademas de mejorar la supervivencia al disminuir la
tasa de metastasis a distancia.

CONCLUSION

El angiosarcoma es una neoplasia sarcomatosa poco
frecuente que tiene tres variantes clinicas: idiopatica,
secundario a linfedema cronico y posradiacién. Su
prondstico es sombrio y muestra una supervivencias
muy baja a cinco afios. El tratamiento de primera linea
es la reseccién quirdrgica, aunque también se emplea
la radioterapia y la quimioterapia adyuvante, que son
esenciales para prolongar la supervivencia y maximi-
zar la curacion. En nuestra paciente, debido a la ex-
tensién del tumor, se prefiri6 la radioterapia, con una
respuesta favorable. Ademas, el seguimiento clinico e
imagenologico no ha evidenciado metastasis ni recidiva
tumoral.
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Puntos clave

e Elangiosarcoma aparece con mayor frecuencia en personas ancianas.

e Laclinica incluye maculas, placas y nédulos rojo-violaceos localizados en

la cara y el cuero cabelludo.

e  Existen tres subtipos: idiopatico de cara y cuero cabelludo, posradiaciéon y

asociado a linfedema crénico.

¢ Eltratamiento de primera linea es la reseccién quirirgica.

e Las metastasis tempranas son frecuentes.
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