Angiosarcoma Mamario

Presentacién de un caso y revisién de la literatura.
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Abstracto

Presentamos el caso de una paciente de 19 afios de edad,
sexo femenino, que presenta tumoracidn a nivel de mama derecha
que se realiza mastectomia simple cuyo reporte anatopatoldgico
fue de ANGIOSARCOMA.

Palabra clave: Angiosarcoma (AS).

Abstracto

We present a case of a 19 years old famale patient who present
a mamary tumor in the righ, she under went surgery for simple
mastectomy, whose pathology report indicated an ANGIOSAR-
COMA.

Key word: Angiosarcoma (AS).

GENERALIDADES

El angiosarcoma mamaric (AS), es un tumor vascular poco
frecuente se lo conoce también como hemangioendotelioma he-
mangicblastoma o hemangiosarcoma, los tumores no epiteliales
de la mama representan menos del 4% y de estos los Sarcomas
representan el 0,1 a 1 % de los tumores mamarios y comprenden
un grupo muy heterogéneo, integrado por histiocitoma fibroso
maligno, fibrosarcoma, angiosarcoma, leiomiosarcoma, liposar-
coma, sarcoma osteogénico, rabdomiosarcoma, sarcoma estromal
y el grupo de los sarcomas no clasificados. (1.2,3,4).
Su frecuencia esta en aumento debido al auge del tratamiento
conservador, y mds concretamente con la utilizacién de la
radioterapia sobre el lecho mamario tras tumorectomfa (5).

INCIDENCIA

Se presenta entre los 20 y 70 aiios de edad, (35-42 edad me-
dia), existen diferencias significativas en la edad media de
aparicion, los tumores primarios se dan en pacientes mds jévenes
(20-40 afios) son mds agresivos y los secundarios a partir de los
60 afios.(5,6).

Tras la aplicacién de RT existe una incidencia de aparicién
de Angiosarcoma del 0,16%, el tiempo de latencia entre la
aplicacién del tratamiento conservador y [a aparicién de la neo-
plasia se sitiia alrededor de 65-74 meses, el riesgo de
transformacién neopldsica se incrementa linealmente a partir de
dosis de 100 cGy.(1,3).

Dentro de la etiologia se postulan dos hipotesis: a) Que el an-
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giosarcoma aparece a partir de la malignizacién de un heman-
gioma, y b) el efecto mutdgeno de la RT ocasiona la transformacién
neopldsica del lecho del tumor primario.(3,7,8,9).

CLINICA

La presentacion clinica mds frecuente en un 12 % consiste en un
agrandamiento difuso de la rnama, indolora, coloracién violdceo
o negruzco de la piel suprayacente, de consistencia esponjosa, el
tamaiio medio del sarcoma es de 3.5cm ,y las metéstasis son por
via hemdtica y las localizaciones preferidas del tumor son el
pulmén, higado, hueso y piel, la afeccién mamaria puede ser bi-
lateral y a veces no queda claro si la lesién es contralateral es una
metdstasis ¢ un segundo tumor primario, se ha observado una
correlacién entre el tamafio del tumor primario y el
prondstico.(10,11,12,13)

Las pacientes con AS primario suelen ser relativamente més
jovenes que las con adenocarcinoma, esto implica la aparicién
durante la gestacidn el cual se encuentra una incidencia del 6%,no
existe evidencia de su hormono dependencia, pero se han
encontrado receplores para estrégenos, progesterona y
glucocorticoides en los cortes tisulares. (13,14,15).

ANATOMIA PATOLOGICA

El AS mamario primario se origina en ¢l intenior del parénquima
mamario, aunque puede tener un compromiso secundario a nivel
de piel y niisculo pectoral en estados avanzados, puede presentar
un aspecto histolégico benigno y sin embargo asociarse con un
potencial extremadamente maligno, los criterios histopatolégicos
son tumores mayor de 2cm, patrén de crecimiento invasivo con
destruccién lobulillar o pariquemantosa, presencia de anastomo-
sis vasculares, agrandamiento nuclear con hipercromacia
endotelial, presencia de penachos endoteliales papilares, actividad
mitética, y presencia de focos sarcomatosos con necrosis y
hemorragia. Se ha propuesto un sistema de clasificacion en tres
categorias: Grupo I o bien diferenciado se caracteriza por la
presencia de canales vasculares bien formados, anastomosados e
infiltrativos, las células endoteliales neoplésicas son planas y se
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asocian con un grado escaso o nulo de formacién de ovillos y
capilares, la mitosis €s minima o nula, este patrén de crecimiento
con un aspecto inocuo es el que mds frecuente conduce a un
diagnéstico erréneo de benignidad. Grupo II o intermedio o
moderadamente diferenciados no hay areas de necrosis ni
hemorragia y las zonas sélidas y papilares son escasas; las mito-
sis dnicamente se observan en las papilas, presencia de ovillos
endoteliales con proliferacién capilar focal. Grupo III o mal
diferenciados con dreas sélidas, papilares, necréticas y
hemorrdgicas con abundantes mitosis y marcado pleomorfismo
celular. (10-11-12-13).

Las técnicas de inmunchistoquimica en las células
endoteliales se caracteriza por marcadores como el factor VIII,
CD 31 y la vimentina, y en las células fusiformes con marcadores
de actina y vimentina y son negativas para el VIII y CD31.Son
negativas para marcadores epiteliales como las citoqueratinas,
CAM 5,2, MNF 116, la positividad del factor VIII y CD31 nos
permite establecer el diagnéstico diferencial con otros tumores,
como los carcimomas poco diferenciados o los melanomas
ammeiandticos.(13,16,17).

DIAGNOSTICO

El AS a menudo es erréneamente diagnosticado en una fase
inicial como una lesién benigna, factor que condiciona su
prondstico debido a que es un tumor de baja incidencia, ademds
condicionada por la aparicién de lesiones postradioterapia que
enmascaran el proceso como edema, telangiectasias, fibrosis,
endarteritis, etc.(1,13).

Respecto a las técnicas diagnésticas existe un 33% de falsos
negativos con la mamografia la ecografia para ser itil sélo para
el estudio de la masa tumoral, lo mas fiable es la biopsia incisional,
siendo el puch o ia citologfa insuficientes(18).

La agresividad de estos tumores viene caracterizada por el
efecto inmunosupresor debido a que el tumor primario o el
tratamiento recibido.(19).

Es mandatorio que todos los tumores vasculares de las ma-
mas sean estudiados cuidadosamente con una cantidad suficiente
de muestras enviadas, los cortes por congelacién solo sirven para
diferenciar estas lesiones con el carcinoma.(12,13)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

La diferenciacién con los tumores vasculares benignos,
sobretodo con los AS de bajo grado puede ser dificil, en general
los tumores vasculares benignos no tienen atipia, proliferacién
de vasos anastomosados, tienen un crecimiento lobulillar. dentro
de estos los que causan un mayor problema son: Hemangioma
atipico, angiomatosis, hiperplasia papilar endotelial intravascu-
lar, hemangiopericitoma, entre las lesionas mesenquimales
tenemos al angiolipoma, ademds del 8d. De Stewart-Treves que
se asocia con linfaedema crénico de la extremidad superior que
es un AS cutdneo de localizacién extramamaria.

PRONOSTICO

El principal factor pronéstico es el grado de resecabilidad, tras
una reseccién completa la supervivencia global es a los 2 afios
se halla en el 83%, sin embargo si esta es parcial no se encuentran
supervivientes a los 2 aiios. (1,20).

El tamafio tumoral juega un papel fundamental considerdndose

la reseccién completa de un tumor de menos de Scm de didimetro
como un factor prondstico diferente, la presencia de masa pal-
pable es un signo de enfermedad avanzada, siendo la
supervivencia global de 37 meses.(20)

Respecto al grado de diferenciacion existen controversias
entre los diferentes autores, pero se toma como referencias la
serie de Rosen et que la supervivencia libre de enfermedad se
sitda en 15 afios, 12 aflos y 15 meses para los grados de
diferenciacién IVIII, respectivamente.(18.21).

TRATAMIENTO

El tratamiento principal es la cirugfa radical, es decir la
reseccion completa de la lesién con suficiente margen libre,
entre la técnica empleada es la mastectomia simple, no se
encuentra beneficio realizar linfadenectomia, ya que se pueden
encontrar ganglios positivos cuando ya existen metdstasis a

distancia, cuando esto falla los tratamientos restantes la
Radioterapia y Quimioterapia no se han demostrado
efectivos.(18,20,21).

Sin embargo la Radioterapia asociada a la hipertermia se
utiliza para el control local de las recurrencias que no son
suceptibles de someterse a otra cirugia.(22,23).

La Quimioterapia se la puede utilizar como tratamiento
paliativo a corto plazo, recientes estudios sugieren la utilizacién
de la Quimioterapia adyuvante para alargar la supervivencia y
disminucién de recurrencias en aquellos paciente con grado
histolégico III. (24).

RESUMEN DE HISTORIA CLINICA

Paciente femenina de 19 afios de edad, conocida en el Instituto
desde el 02-02-02, procedente y residente en Esmeraldas acude
por presentar cuadro clinico de 18 meses de evolucién
caracterizado por dolor en mama derecha, tiempo en el cual queda
embarazada y nota la presencia de un nédulo a nivel de la misma
mama que fue aumentando de tamafio durante la lactancia de
manera progresiva siendo catalogado como absceso el cual fue
drenado en Emergencia y recibe tratamiento con antibi6tico
terapia, pero no presenta mejoria clinica, regresando con aumento
del tamaiic de la mama de 12 cm aproximadamente, dolorosa,
turgente, necrosis, ulceracién de la piel y la presencia de 2 nédutos
uno a nivel de la regién del esternén (mango) y olro en regién
dorsal, por lo que se realiza biopsia incisional en mama
particularmente cuyo reporte fue negativo para Céncer; no se
encuentran adenopatias periféricas.

APP: Anemia, paludismo y tifoidea

APF: Abuela fallecida de Céancer Géstrico y Tia con Céncer de
Cérvix.

AGO:G:1 P:1C:0A: 0 Menarquia: 13 afios

Exdmenes de Laboratorio dentro de la normalidad como los
marcadores tumorales.

Paciente es sometida a mastectomia simple el dia 21-02-02,
ademads de biopsia de nédulo a nivel de mango de esternédn (Fig,.
1). El reporte anatomopatolégico es de un ANGIOSARCOMA
de glindula mamaria. (Figs. 2-3) Ulceracidn de piel, borde de
seccién libre de tumor, angiosarcoma de biopsia de region de
esternén,

Dos semanas después de cirugia presenta parestesia. pérdida de
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Fig. 1. Picza quinirgica de glandula mamaria con focos de necrosis
y ulceracién de la piel.

Fig. 2. Neoplasia maligna circunscrita de células fusiformes de estirpe
epitelial, con evidentes canales vasculares.

Fig, 3. Tincién de inmunohistoquimica de Factor VIII positive en
células tumorales.

Fig. 4. Destruccién de cuerpo vertebral, limina transversa y apéfisis
espinosa izq. D12 con introduccién de fragmentos hacia canal
raquideo

Fig. 5. Destruccién de cuerpo vertebral y apdéfisis espinosa izq de D1

fuerza muscular, dolor y arreflexia a nivel de extremidades
inferiores se le practica puncién lumbar la cual es normal.  Se
realiza Rx. de columna cervico-dorsal en donde se observan dreas
de menor densidad a nivel de D12 dorsal y apéfisis transversa,
cambios artrésicos degenerativos de las vértebras lumbares.

TAC cervico téraxico se observa gran afectacion del cuerpo
vertebral, de las ldminas y de la apéfisis espinosa, el cuerpo ver-
tebral de D1 y de los pediculos especialmente el izquierdo, el
cuerpo vertebral de D12 con el pediculo y la l1dmina izquierda y
de la articulacién coxo transversa correspondiente que produce
fractura patolégica y compromiso del saco dural se observan
fragmentos dseos que se introducen al canal raquideo. (Figs. 4-
5).

Conclusién

El AS esun tumor de bajaincidencia, que se presentan en
pacientes jévenes ¥ postradiaciones con una edad media de 35
afios, las lesiones previas y su baja frecuencia son factores que
dificultan su diagndstico siendo €l anatomopatolégico.

Como principales factores prondstico encontramos ¢l
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tamafio tumoral, la duracién de los sintomas, nimero de mito-
sis, presencia de afectacidn linfitica y a distancia, grado
histolégico y modalidad de tratamiento.

El tratamiento mds efectivo es la cirugia la reseccién
completa con margenes libres, la Quimioterapia y Radioterapia
estdn determinados a ciertos casos, pero sin embargo el uso de
Quimioterapia adyuvante aumenta la supervivencia.
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