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RESUMEN

Se presenta un caso clasico de Angiosarcoma del
cuero cabelludo, y se revisa la literatura al respecto.
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HISTORIA CLINICA

Paciente de sexo masculino, 82 anos de edad, con
papula violacea en cuero cabelludo de 3 meses de
apariciéon, de crecimiento rapido, ulceracion y sangrado
constante, sin otra sintomatologia.

Al examen fisico presenta una masa tumoral en area
parietooccipital izquierda (Figura 1), de 10 x 7 cm, con
tejido friable y necrotico en su superficie, sangrado leve
constante, papulas y nddulos de aspecto angiomatoso
en su periferia (Figura 2) y equimosis comprometiendo
gran parte de la cara y frente (Figura 3), sin adenopatias
cervicales.

La biopsia de piel mostro: epitelio acantético con ligera
papilomatosis, proliferacion ocupando la mitad superior

parietooccipital
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del dermis, observando espacios vasculares y hendiduras
que orientaron al diagnostico (Figura 4). En el aumento
a 40X (Figura 5) se observa proliferacion endotelial
neoplasica, con células fusocelulares que se extienden y
tapizan los intersticios del tejido colageno, constituyendo
hendiduras vasculares que carecen de pared verdadera,
conocido como el “Signo del Promontorio”.

Con estos hallazgos se confirmé el diagnéstico de
Angiosarcoma del cuero cabelludo y se remitié al Servicio
de Oncologia.

DISCUSION

El angiosarcoma de cara y cuero cabelludo del
paciente anciano fue descrito primero por Cano y
Stubenraunch, en 1945, pero Wilson Jones, en 1964, fue
el primero en aportar informacion detallada acerca de
los hallazgos clinicos e histopatoldgicos.’

Figura 3.
Masa
compromete
gran parte de
cara y frente
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Afecta
predominante-
mente a pacien-
tes entre la sexta
y séptima déca-
da de la vida,
comprometiendo
usualmente
cuero cabelludo y
parte superior de
la frente. Cons-
tituye menos del
1% de los tumo-
res malignos de
cabezaycuello,y
menos del 1% de
todos los sarco-
mas?. Afecta
principalmente al
sexo masculino. angiomatoso

No se han encontrado factores predisponentes,
aunque se ha cuestionado la influencia del dafo solar
cronico, ya que se ha visto que el angiosarcoma se
desarrolla a pesar de tener bastante cabello en cuero
cabelludo.

Clinicamente, la lesion aparece como un area
semejante a una contusion, mal definida y que simula un
hematoma. En algunos casos se inicia con edema fa-
cial, especialmente sobre los parpados con eritema leve.
También pueden presentarse placas o nédulos, multiples
o solitarios, violaceos, indurados y ocasionalmente
ulcerados; pueden complicarse con sangrado, infeccion
secundaria e infiltracién a los huesos subyacentes?, lo
cual hace dificil determinar la extensién de estas lesiones
clinicamente. Tiene una evoluciéon rapidamente
progresiva y puede llegar a comprometer gran parte del
cuero cabelludo, cara y cuello.

Histopatoldgicamente, pueden verse grados variables
de diferenciacién, aln en diferentes areas en el mismo
tumor.

. %
Figura 2. Papulas y nodulos de aspecto
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En los angiosarcomas
bien diferenciados apa-
recen vasos dilatados,
delimitados irregular-
mente por células endo-
teliales aplanadas, de
apariencia inocua, lo cual
podria interpretarse erro-
neamente como heman-
gioma o linfangioma. Sin
embargo, un estudio
cuidadoso de esas le-
siones muestra que
canales vasculares irre-
gulares disecan a través
de la dermis, con ten-
dencia a la comunicacién
con otros. Algunas células
endoteliales pueden ser
grandes, hipercromaticas
y pleomoérficas, protru-
yendo en el lumen vascu-

lar.
vasculares en dermis

En los angiosarcomas menos diferenciados, pueden
verse proliferaciones sdlidas de células endoteliales
poligonales o fusiformes, con actividad mitotica
prominente y espacios vasculares poco formados, lo cual
puede ser dificil diferenciarlo de un carcinoma, melanoma
o fibrosarcoma de alto grado. Es muy importante para el
diagnéstico la presencia de vacuolas citoplasmaticas
entre las células neopldsicas. Otro hallazgo comudn es
uninfitrado linfoide. Las estructuras anexiales, vasculares
y neurales, pueden estar destruidas por el tumor!.

Existen dos variantes citoldgicas que incluyen el an-
giosarcoma de células granulares y angiosarcoma de
células espumosas’.

Losestudios inmunohistoquimicos de la mayoria de
estos tumores han demostrado positividad de las células
neoplasicas, el antigeno relacionado con el factor VIil y
Ulex Europeans |, el cual es mas sensible pero menos
especifico para identificar angiosarcoma. Otros
anticuerpos que se han utilizado incluyen la

Figura 4. Bidpsia con epitelio acantético, leve papilomitosis, espacios y hendiduras
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trombomodulina, un antagonista del antigeno relacionado
con el factor VIII, el cual es positivo en la mayoria de los
angiosarcomas, al igual que en otras neoplasias
vasculares, y el CD34, el cual es expresado por muchos
angiosarcomas, pero también puede detectarse en
neoplasias no vasculares. Algunos autores han propuesto
el CD34 como un anticuerpo para diferenciar las
proliferaciones vasculares cutdneas benignas y malignas.
El marcador descrito mas recientemente es CD31, un
anticuerpo contra una molécula de adhesién encontrada
en el endotelio, que es altamente sensible y especifico
para la diferenciacion endotelial.!

La microscopia electronica de las areas mas
diferenciadas demuestra que las células neoplasicas
muestran la caracteristica ultraestructural de células
endoteliales. Rara vez se encuentran los cuerpos de
Wibel-Palade.

El diagnostico diferencial incluye: Granuloma pidgeno,
Sarcoma de Kaposi, Melanoma Maligno, heman-
giopericitoma y hemangioendotelioma epiteliode.
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El pronostico es pobre y
generalmente independiente del
grado histopatologico. Se ha
reportado una sobrevida a 5 afos
del 10-20%, con recurrencias lo-
cales y metastasis, compro-
metiendo principalmente ganglios
linfaticos cervicales, higado,
pulmén y médula 6sea. Tambiéen
se ha visto una mejor sobrevida en
lesiones menores de 5 cm de
diametro y con un prominente
infiltrado linfocitico.

El tratamiento ideal es la
reseccion quirdrgica completa,
principalmente si el diagnostico se
realiza en estadio temprano, si esta
localizado y mide menos de 10 cm.
Aunque esto no es facilmente re-
alizable, puesto que frecuen-
temente se extiende mas alla de los margenes
clinicamente aparentes.

A pesar del pobre pronodstico, siete pacientes que
recibieron tratamiento con haz de electrones mostraron
una erradicacion aparente del tumor y sobrevida
prolongada, aunquedos pacientes desarrollaron
metastasis pulmonares diez afios después.’

La radiacion con haz de electrones es una modalidad
efectiva para el tratamiento local de la enfermedad,
especialmente cuando se utiliza después de la reseccion
quirtrgica del tumor.*

La quimioterapia no ha mostrado una mejoria
significativa en la sobrevida o el control local de los sar-
comas en tejidos blandos.®

Reportamos este caso dada la presentacion clasica
del cuadro clinico, su incidencia tan baja, y el prondstico
pobre con un curso generalmente fatal.
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Figura 5. Proliferacion endotelial neoplasica

SUMMARY

A characteristic case of angiosarcoma of the scalp
and review of literature.
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