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Palabras clave

Resumen

= Celulitis
= Angiosarcoma
> Neoplasias de cabeza

El angiosarcoma es un tumor maligno raro que supone el 1-2% de los sarcomas de partes blandas. Aunque
la etiopatogenia no es del todo conocida, se han definido varios factores de riesgo que incluyen el linfede-
ma crénico, antecedentes de radiacion, carcindgenos ambientales y determinados sindromes familiares. No

y cuello hay ningun patrén radiolégico patognoménico, por lo que para su diagndstico es obligada la realizacion
de una biopsia con analisis con técnicas de inmunohistoquimica. El Unico tratamiento curativo es la cirugia,
que puede realizarse en un escaso numero de pacientes ya que el diagndstico suele llegar en estadios
avanzados.

Keywords Abstract

= Cellulitis Angiosarcoma is an unusual malignancy representing 1-2% of all soft tissue sarcomas. The etiopathogenesis is un-
> Angiosarcoma clear but some risk factors have been described, such as chronic lymphedema, radiation, environmental carcino-
> Head and neck neoplasms

gens, and certain family syndromes. As imaging features are non-specific, the definitive diagnosis requires biopsy
with immunohistochemical techniques. Surgery is the only curative treatment, but most patients with head and
neck angiosarcoma are not suitable for surgical resection. They usually have a metastasic disease at the moment
of diagnosis.

Caso clinico

> El angiosarcoma es un tumor raro de estirpe endotelial de comporta-

miento agresivo.

Antecedentes y exploracion fisica

> Debe incluirse en el diagndstico diferencial de celulitis facial de evolu-
cion térpida y hacer una biopsia para un diagndstico precoz.

Introduccion

Varén de 83 afos con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2 en tratamien-
to con antidiabéticos orales e insulina, trastorno bipolar en seguimiento por
Psiquiatria y tratamiento con lamotrigina y penectomia parcial desde hacia 18
meses por carcinoma epidermoide.

Ingresa por presentar desde hace 3 meses placa eritematosa en regién frontal
izquierda, levemente dolorosa, sin fiebre ni repercusién sistémica, con nula

El angiosarcoma es un tumor maligno de células endoteliales que supone
menos del 2% de los sarcomas de partes blandas del adulto’”. Aunque puede
afectar cualquier parte del cuerpo (incluyendo visceras sélidas, hueso o retro-
peritoneo), lo mas habitual es que se presente en forma de lesiones (Unicas o
multiples) en caray cuello que pueden ulcerarse?. Casi la mitad de los pacientes
presenta metéstasis al diagnostico, siendo la mediana de supervivencia de 6 a
16 meses. El Unico tratamiento curativo es la cirugfa radical con radioterapia
adyuvante®. Presentamos un caso de un angiosarcoma de cabeza y cuello que
se presenté como un cuadro de celulitis de térpida evolucion.
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mejoria tras dos ciclos de antibioterapia ambulatoria (amoxicilina/clavulanico
y ciprofloxacino) y prednisona.

A la exploracion fisica se encuentra afebril y hemodindmicamente estable, ob-
jetivandose placa indurada eritematosa, caliente y dolorosa al tacto desde el
angulo mandibular izquierdo hasta la region frontoparietal ipsilateral (Figura 1).

No se objetivan otras lesiones cutédneas ni a nivel de mucosas. La auscul-
tacion cardiopulmonar es normal y el abdomen blando y depresible, sin
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palparse masas ni visceromegalias. No presenta edemas en miembros in-
feriores ni signos de trombosis venosa. Tampoco se palpan adenopatias a
nivel alguno.

Figura 1.Imagen clinica de la lesion del paciente. Placa eritematosa Unica
en cara y cuero cabelludo.

Pruebas complementarias

La analitica con perfil renal y hepético, iones, proteina C reactiva, hemogra-
ma, coagulacion y sedimento de orina es normal. Se extraen hemocultivos
x2 y frotis nasal para detectar estado de portador de Staph aureus, siendo
negativos.

En la radiografia de térax no se objetivan condensaciones, derrame pleural ni
aumento de indice cardiotoracico.

En el TAC facial se observa un engrosamiento difuso de partes blandas de
aspecto inflamatorio flemonoso desde territorio frontal, raiz nasal, territorio
preseptal, malar hasta territorio mandibular en hemicara izquierda, edema
difuso del tejido celular subcutaneo y pequefos ganglios de aspecto reacti-
VO, sin colecciones.

No se observan hallazgos de caracter patolégico en el TAC cervico-toraco-
abdomino-pélvico.

Se realiza biopsia de piel mediante punch de zona maxilar izquierda que
muestra una lesion que ocupa toda la dermis constituida por células atipicas
con nucleos oscuros, irregulares e hipercrométicos que forman estructuras
tortuosas de aspecto vascular o crecen con patrén soélido o formando hen-
diduras entre el coldgeno (Figura 2). Con inmunohistoquimica se observa
positividad para CD31, siendo negativo AE1/AE3 y S100.

Figura 2. Imagen histolégica de la lesiéon. Presencia de multiples células
atipicas con nucleos irregulares hipercromaticos (flecha).

Evolucién

Se descarta la extirpacion quirdrgica por la localizacion del tumor y la quimio-
terapia por la ausencia de metéstasis. Se decide tratamiento con radioterapia.
Desafortunadamente el paciente fallece antes de iniciar el tratamiento.

Diagnostico

Angiosarcoma de cara y cuero cabelludo.
Discusion y conclusiones

Los angiosarcomas son una familia de tumores agresivos de células endote-
liales que se presentan habitualmente como lesiones en cabeza y cuero ca-
belludo en varones ancianos. La patogenia es desconocida, aunque se han
identificado varios factores de riesgo como linfedema crénico o radioterapia
previa en la zona, exposicion a determinados gentes ambientales o sindromes
genéticos como retinoblastoma bilateral, sindrome de Adams-Oliver, sindrome
de Maffucci, xerodermia pigmentosa o sindrome de Klippel-Trénaunay**. En
muchas ocasiones el angiosarcoma aparece de forma espontanea, como fue
el caso de nuestro paciente.

El angiosarcoma cutaneo suele presentarse como placas o nédulos eritema-
to-violdceos en cara y cuello que pueden ulcerarse o sangrar siendo dificil de
distinguir de visu de otros tumores como el melanoma o el carcinoma epi-
dermoide*®. Del 16 al 44% de los pacientes tiene afectacion metastasica en el
momento del diagnéstico, fundamentalmente a nivel pulmonary cerebral, con
una mediana de supervivencia de 6 a 16 meses?.

No se han descrito hallazgos patognomonicos ni a la exploracion fisica ni en
las pruebas radiolodgicas. Por ello, el diagndstico suele realizarse en fases avan-
zadas, requiriéndose la toma de biopsia para analisis anatomopatoldgico con
el apoyo de las técnicas de inmunohistoquimica. Se pueden encontrar desde
formas relativamente diferenciadas que presentan luces vasculares irregula-
res recubiertas por endotelios prominentes hasta formas muy indiferenciadas
compuestas por células fusiformes o epitelioides mucho mas atipicas, pleo-
morficas y con mas actividad mitdtica sin apenas luces vasculares®. Es carac-
teristica la expresion de marcadores endoteliales inmunohistoquimicos como
son el factor VIIl, CD 31y CD341.

Aunque la cirugia radical es el tratamiento de eleccion del angiosarcoma de
caray cuero cabelludo, pocos pacientes son candidatos por su localizacion
y la frecuente presencia de metdstasis; ademas presenta una alta tasa de re-
currencia local dado que es dificil conseguir margenes de reseccion libres.

Se puede plantear radioterapia cuando la cirugia no es posible, y quimiote-
rapia basada en antraciclinas y taxanos cuando hay afectacién metastasica®’.
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