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Angiosarcoma of the scalp
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RESUMEN

El angiosarcoma cuténeo es un tumor maligno vascular, raro y extremadamente agresivo, que afecta principalmente a ancianos. Se caracteriza
clinicamente por la presencia de placas o nddulos eritemato-violaceos, siendo su pronostico malo. Describimos el caso de un hombre anciano
con angiosarcoma del cuero cabelludo y metastasis pulmonar, desafortunadamente a los dos meses del diagndstico fallecio.
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SUMMARY

Cutaneous angiosarcoma is a rare, malignant and very aggressive vascular tumor, which mainly affects the elderly. It is clinically characterized
by red or violaceous plagues or nodules, with a bad prognosis. We describe the case of an elderly man with angiosarcoma of the scalp and
lung metastases; unfortunately he died 2 months after the diagnosis.
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INTRODUCCION

El angiosarcoma es un tumor vascular maligno poco
frecuente que afecta predominantemente a varones, con
mayor incidencia a partir de los 60 afios. Cualquier 6rgano
puede ser el origen primario de este tumor, siendo la piel el
lugar de afeccion mas frecuente, mientras quela carayel cuero
cabelludo son las localizaciones mas usuales. Clinicamente
se manifiestan como maculas o placas hemorrdgicas y
como noddulos ulcerativos, cuando se trata de un estadio
mas avanzado. El pulmon es uno de los lugares con mayor
frecuencia de afectacion metastasica, apareciendo metastasis
pulmonares en el 60-80% de los casos de angiosarcomas
cutaneos, siendo éstas ademas consideradas como factores
de mal pronéstico’™.

El caso que presentamos a continuacion corresponde
al de un anciano, sin antecedentes patologicos, con una
tumoraciéon en cuero cabelludo correspondiente a un
angiosarcoma.

CASOS CLINICOS

Paciente varon de 68 afos, sin antecedentes morbidos
de importancia. Consulta por cuadro de aproximadamente
dos meses de evolucién, caracterizado por lesiones nodulares
en la zona de cuero cabelludo, asociadas a dolor tipo punzada
en dicha zona. Refiere ademas baja de peso, malestar general
y tos con expectoracion.

Al examen fisico se observaban multiples lesiones
tumorales eritemato-violaceas, de consistencia lefiosa,
tamafios variables y aspecto vascular en cuero cabelludo
(Fotografias 1 y 2). No se palpaban adenopatias cervicales.
Se tomo biopsia de una de las lesiones, la cual a la histologia
presentaba una proliferacion celular, localizada en dermis,
con un patron de crecimiento predominantemente sélido,
intercalado con d&reas donde se observaban canales,
recubiertos por células atipicas. Las areas solidas, estaban
constituidas por células grandes, de apariencia epiteliode y de
morfologia atipica (Fotografias 3 y 4).

I Médico residente de Dermatologia. Hospital Nacional Daniel A. Carrién. Callao-Peru.
2 Meédico dermatdlogo asistente del Servicio de Dermatologia. Hospital Nacional Daniel A. Carrion. Callao-Peru.
? Medico asistente del Servicio de Patologia. Hospital Nacional Daniel A. Carrion. Callao-Peru.

Correspondencia: soledcp @hotmail.com

Folia dermatol. Peru 2009; 20 (2): 83-86 83



De La Cruz S.y cols. Angiosarcoma de cuero cabelludo

H

Fotografia 4. Células endoteliales atipicas a mayor aumento. HE 40X.

Realizamos estudios de inmunohistoquimica para
confirmar la naturaleza vascular de la tumoracion, con
presencia de CD31 positivo (Fotografia 5), resultando
negativo para panqueratina, S-100, Melan A, CD45 y CD68.

Fotografia 5. Inmunohistoquimica con positividad en células endoteliales atipicas. CD31 20X.

Ademds se realizaron otros examenes auxiliares
hallandose en el hemograma leucocitos en 11 400/mm?
(neutrofilos  71%, linfocitos  10.79%, monocitos 13.59%,
eosinofilos 4.5% vy basofilos 0.3%), hemoglobina de 8.4g/d|,
fosfatasa alcalina 506U/l, VSG 70mm/h, ademds de glucosa,
urea, creatinina, pruebas hepaticas, CEA y PSA dentro de

. . - limites normales. Las ecografias abdominal, renal y prostatica
Fotografia 3. Proliferacion de células atipicas que se extienden en toda la dermis. HE 20X. también estuvieron dentro de lo normal. En la radiografia de
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térax se evidencio una imagen nodular heterogénea parahiliar
izquierda y presencia de multiples imagenes reticulonodulares
en ambos campos pulmonares (Fotografia 6). El paciente, en
abandono social, fallece a los dos meses de iniciado el cuadro
clinico, sin haber recibido tratamiento oncoldgico.

Fotografia 6. Radiografia de torax que muestra imagen nodular parahiliar izquierda y multiples
iméagenes reticulonodulares.

DISCUSION

El angiosarcoma es una neoplasia infrecuente,
agresiva y de diferenciacion vascular o linfatica. Representa
aproximadamente el 2% del total de sarcomas, puede
afectar tejidos blandos, visceras, mama y huesos, siendo la
afectacion cutdnea la mas frecuente. El angiosarcoma
cutaneo se localiza, en el 50% de los casos, en cabeza y cuello
(principalmente cuero cabelludo en varones ancianos), como
fue el caso de nuestro paciente, la segunda localizacion mas
frecuente son las extremidades, asociado a linfedema?®.

La etiologia de los angiosarcomas no esta del todo clara,
se describen casos de angiosarcomas idiopaticos de cabeza
y cuello en personas mayores (es el subtipo mas frecuente),
cuya posible causa sea la radiacion solar; en el angiosarcoma
asociado a linfedema crénico o sindrome de Stewart-Treves
(sequndo subtipo mas frecuente) el linfedema cronico puede
estimular la angiogénesis al promover el desarrollo de redes
hematicas y linfaticas en el territorio afectado, y finalmente el

angiosarcoma postirradiacion (el mas raro). Ademas algunos
autores consideran como factor predisponente al nevus
telangiectasico y a las infecciones por herpes zoster#S,
Nuestro paciente no presentd ningun factor asociado
aparente.

En general esta patologia se manifiesta clinicamente
como maculas yfo placas eritematosas, hemorragicas vy
asintomaticas, que asemejan lesiones traumaticas, de
crecimiento centrifugo, las cuales progresivamente se van
haciendo mas infiltrativas, junto con la aparicion de nodulos
de color azulado, rojo a purpura, ulcerativos y con tendencia a
agruparse. El angiosarcoma de cabeza y cuero cabelludo tiene
una incidencia discretamente mayor en el sexo masculino,
por encima de la quinta o sexta década de la vida, se localiza
sobre todo en zona centrofacial o frente en hombres y cuero
cabelludo en mujeres®®,

Las metastasis son comunes, siendo las mas frecuentes
a pulmon, pudiendo también comprometer higado, bazo,
rifon, hueso y miocardio. A pesar de que los angiosarcomas
cuando afectan al pulmon lo hacen como enfermedad
metastasica de un tumor primario situado a distancia, en
ocasiones, la localizaciéon pulmonar puede ser primaria,
sin embargo, es importante sefialar que, desde el punto de
vista clinicopatologico, las formas primarias y metastasicas
pueden ser superponibles, siendo en ocasiones practicamente
indistinguibles, por lo que se recomienda antes de reconocer
a un angiosarcoma pulmonar como primario descartar otros
posibles localizaciones primarias. En nuestro caso, la presencia
de infiltrados nodulares en ambos campos pulmonares y
la afectacion en cuero cabelludo estarian a favor de que la
enfermedad pulmonar fuera metastasica®.

El diagnostico diferencial es amplio: linfoma cutaneo,
sarcoma de Kaposi, sarcoidosis, dermatomiositis, metastasis
cutaneas, melanoma, granuloma piogeno, clindromas, entre
otros™™ ",

Histologicamente, se describen tres patrones de
diferenciacion, que pueden aparecer combinados en el
mismo tumor. Un patron angiomatoso bien diferenciado
con canales vasculares que disecan la dermis por endotelio
pleomorfico, otro patron de células fusiformes donde las
células endoteliales atipicas aumentan en tamafio y numero,
se incrementa la actividad mitotica y se pueden observar
las proyecciones papilares caracteristicas de este tipo de
lesiones, y finalmente el patron sarcomatoso donde las
células son grandes, pleomorficas y con escasa evidencia de
diferenciacion vascular. Este ultimo patron corresponderia
histologicamente al presente caso.

Desde el punto de vista inmunohistoquimico el
angiosarcoma es positivo para CD34 y CD31, ambos
marcadores de células endoteliales®™™,

El' prondstico del angiosarcoma de cara y cuero
cabelludo es malo, debido a la alta tasa de recurrencia y a
las frecuentes metastasis, sobre todo via hematogena a
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pulmon. Como factor prondstico se considera el tamafo de
la lesion al momento del diagnostico, las lesiones menores
a bcm de diametro con tratamiento presentan mejor
sobrevida, de ahi la importancia del diagnostico precoz. En
cuanto a los parametros pronosticos histologicos, la tasa
de actividad mitotica y el grado de invasion tumoral estan
directamente relacionados con la tasa de supervivencia.
Desafortunadamente nuestro paciente presento lesiones
mayores a 5cm, metastasis pulmonar y patron histologico
sarcomatoso como factores de mal pronostico, falleciendo a
los dos meses del diagnostico®>™®.

En cuanto al tratamiento, existen diferentes modalidades
y en la mayor parte de los casos es necesaria la combinacion
de varios de ellos. La cirugia con amplios margenes se debe
acompafar de biopsias seriadas de los margenes de la lesion y
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