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Angiosarcoma del muslo.
Diagnostico diferencial

A. TRIVINO LOPEZ, A. SUAREZ VAZQUEZ, M. GARCIA SANDOVAL,
J. M. FERNANDEZ FERNANDEZ y D. HERNANDEZ-VAQUERO

Servicio de Cirugia Ortopédicay Traumatologia. Hospital San Agustin. Avilés.
Departamento de Cirugia. Facultad de Medicina.

Resumen.—Se presenta un caso de angiosarcoma de partes blandas en un paciente de
92 afios localizado en extremidad inferior de seis meses de evolucion. Estos tipos de tu-
mores muestran probabilidades de ser confundidos con hematomas, incluso con estudios
de Resonancia Nuclear. Se destaca la ayuda que ofrece para el diagnostico la arteriogra-
fia, asi como la agresividad de dichos tumores y los posibles abordajes terapéuticos ac-

tuales.

ANGIOSARCOMA OF THE THIGH

Summary.—A case of angiosarcoma is presented. The patient was 92 years old. The tu-
mor was present 6 months before diagnosis. The tumor was diagnosed by MRN as hae-
matoma of the muscle. Arteriography is a good diagnostic tool before the biopsy in that
type of lesions. Alternative treatments of such letal neoplasms are discussed.

INTRODUCCION

Los angiosarcomas primarios de partes blan-
das (APB) son tumores de gran agresividad bio-
l6gica que presentan diferenciacion estructural
formando vasos atipicos que a su vez estan tapi-
zados por células proliferantes neopléasicas, mu-
chas de ellas presentando rasgos epitelioides (1).

Los APB representan aproximadamente la
cuarta parte de todos los angiosarcomas. El sexo
masculino resulta doblemente afectado que el fe-
menino (1). A pesar de ser tumores poco fre-
cuentes, algo mas de la tercera parte de éstos se
localizan en extremidades inferiores. Le siguen
por orden de aparicion el tronco-abdomen, miem-
bro superior y cabezay cuello (2).

Los APB pueden aparecer en cualquier grupo
de edad, sin predominio claro por ninguno, Si
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bien parece haber una tendencia a diagnosticar-
se por encima de los 60 afos (3).

Clinicamente los APB se manifiestan como
grandes masas marcadamente hemorragicas, a
veces con signos trombocitopénicos, otras con al-
teraciones hemodinamicas por fendémenos de
shunt arteriovenosos. En ocasiones se describen
casos de muerte por exanguinacion. A pesar de
presentar un origen vascular, raramente son
masas pulsatiles (4).

CASO CLIiNICO

Varon de 91 afios de raza blanca, que acude a las
consultas de traumatologia por presentar una lesion
de crecimiento progresivo y de seis meses de evolu-
cién, en cara anterointerna de muslo izquierdo de
unos 20 x 12 cm, de diametros maximos. Con una pri-
mera impresion de hematoma, se procedié a la eva-
cuacién del mismo drenandose un total de unos 600
cm® de material heméatico, y colocacion de un vendaje
compresivo. A las dos semanas y en fase de espera de
realizacion ambulatoria de una Resonancia Nuclear
Magnética (RNM), el enfermo acude al Servicio de Ur-
gencias del mismo centro hospitalario por notar de
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nuevo molestias en la zona descrita acompafiada de
sensacion de crecimiento de la masa, sindrome gene-
ral y sindrome febril, por lo que se decide el ingreso
del paciente. En los estudios analiticos béasicos al ini-
cio de su estancia hospitalaria, destacaba en el hemo-
grama una leucocitosis de 29 x 10 /litro con desviacion
a la izquierda mostrando 87% de neutréfilos y 7% de
cayados. La cifra de hemoglobina era de 10,40 g/dl, la
velocidad de sedimentacion sanguinea en la primera
hora era de 84 mm, la coagulaciéon mostré cifras nor-
males y la proteina C reactiva fue de 11 (normal de
0,1 a 6). Bao €l diagndstico de sospecha de hematoma
subfascial infectado o de tumor de partes blandas ma-
ligno, se solicita la realizacion de una RNM urgente y
se instaura tratamiento antibiético empirico por la
sospecha de infeccion lesional. La RNM practicada de
urgencia se informé como hematoma intramuscular,
evacuandose de nuevo la masa. Se cultivo el material
obteniéndose un Clostridium welchii, sensible a la pe-
nicilina.

A pesar de esta maniobra, la lesion continué cre-
ciendo, presentando fases clinicas de anemizacion in-
tensa. Finalmente, se decidié la realizacién de una
biopsia a cielo abierto ante la evolucion adversa y los
hallazgos arteriograficos que apuntaban hacia un tu-
mor maligno (Figs. 1 y 2). El resultado histopatol 6-
gico fue de angiosarcoma de partes blandas. Con di-
cho diagnostico y descartando actitud quirdrgica por
el deterioro general del paciente, se remite al Servi-
cio de Oncologia Radioterapica con el proposito de
efectuar tratamiento hemostéatico, siendo desestima-
do igualmente por las condiciones de la masa tumo-
ral. El paciente fallecié debido a empeoramiento glo-
bal de su estado general alas ocho semanas de su in-
greso.

DISCUSION

La piel es, con diferencia, el lugar de asiento
mas frecuente de los angiosarcomas, predomi-
nando la variante conocida como Kaposi, muy re-
lacionados con pacientes homosexuales portado-
res del HIV. Constituye una patologia concreta
gue no es objeto de estudio en el presente traba-
jo. Recientemente se ha puesto de manifiesto que
en la génesis de este tipo de neoplasia participa-
ria una secuencia aminoacida denominada her-
pexvirus tipo 8. También se ha visto que, en
aproximadamente la tercera parte del resto de
los angiosarcomas aparece también dicha se-
cuencia (5).

La localization visceral de los angiosarcomas
es clasica en la literatura cientifica, asi como su
relacion con la exposicion a toxicos como e clo-
ruro de vinilo o contrastes usados con fines diag-
ndsticos como €l thorotrast, o como hemos citado
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Figura 1.

Arteriografia de extremidad inferior. Desplaza-
miento vascular con oclusi6on de la arteria femoral super-
ficial.

previamente, en el transcurso de la diseminacién
de un angiosarcoma de Kaposi (1, 5, 6). En el
caso que presentamos, no conocemos tales ante-
cedentes de riesgo.

A veces, algunos angiosarcomas aparecen pre-
cedidos de tumores benignos como el schwanno-
ma o neurilemoma (7). Otras veces se detecta
analiticamente un sindrome hemofagocitico en €l
seno de una fistula arteriovenosa, por un trans-
plante renal y con una base de inmunodepresion
asociada (8).

Existe un vinculo clasico, entre la aparicion de
un angiosarcoma cutaneo y la presencia de linfe-
dema crénico. Cuando esta neoplasia aparece en
pacientes mastectomizadas/os, se le denomina
sindrome de Stewart-Treves (9).

Los APB son tumores que se extienden mas
alla de lo que clinicamente aparentan. Y aunque
como hemos visto los APB se sitlan en tercer lu-
gar en frecuencia de aparicion (describiéndose
mas de un centenar de casos), detras de los CU-
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Figura 2.
moral.

Fendémeno de «escape de contraste» intratu-

taneos y viscerales abdominales, existen otras
localizaciones viscerales realmente anecdéticas
como los comunicados en el pericardio o en € en-
céfalo (10, 11).

El diagnéstico de los ABP de extremidades se
basa primeramente en pardmetros clinicos al
sospechar que una lesién de crecimiento répido
en una extremidad, y que se confunde con un he-
matoma (12), evoluciona rapidamente hacia el
deterioro general, tal y como ocurrié en nuestro
caso.

En cuanto a los métodos de complementarios
de exploracion, la RNM seria actualmente la que
mayores ventajas aportaria en el diagnostico y
en el estadiaje tumoral. Los resultados definiti-
vos dependen en gran medida de la experiencia
del radidlogo (12). La ecografia resulta de poca
ayuda, pues puede orientar hacia un hematoma
organizado, sobre todo en aquellos APB en los
gue existen grandes lagunas tumorales y septos
intralesionales delgados. La tomografia axial

aportaria datos de la lesién en relacion con las
estructuras vecinas. Sin embargo es menos espe-
cifica que la RNM o la arteriografia en capacidad
diagnostica. La gammagrafia Osea empleando
99Tc 0 67Ga estaria mas enfocada a la extension
tumoral que a la lesion primaria. Como es sabi-
do, el diagndstico definitivo asienta en la vision
microscopica apoyado por técnicas inmunohisto-
quimicas o ultramicroscopicas, claves para de-
terminar el tipo, subtipo e indirectamente el pro-
nostico de la enfermedad ().

Por tanto, los principales errores diagnosticos
se derivan por una parte de la orientacién clini-
ca hacia un hematoma y por otra por la ausencia
de unos datos mas objetivos en los métodos com-
plementarios de diagndstico.

El tratamiento principal es quirdrgico. La pri-
mera mediada es la cirugia amplia, compren-
diendo un espesor adecuado de partes blandas,
aproximadamente cuatro centimetros del borde
tumoral para aquellos angiosarcomas que se ubi-
guen intracompartimentalmente; es decir, que la
neoplasia esté contenida en un espacio limitado
por barreras anatomicas de resistencia a la pe-
netraciéon como el hueso o el compartimento apo-
neurético. La segunda es la cirugia radical, que
consiste en la extirpacion tumoral extracompar-
timental, incluyendo todo el espacio anatémico
vecino como el hueso y las estructuras musculo-
aponeuréticas. En el tratamiento de los APB
puede asociarse quimioterapia preoperatoria o
postoperatoriamente, y que actualmente no es-
tan estandarizadas (13). La quimioterapia preo-
pertoria, denominada adyuvante, suele combinar
distintos regimenes y drogas; las mas usadas son
la ciclofosfamida, vincristina, doxorrubicina,
DTIC, metotrexate y la actinomicina D (14). Con
posterioridad al tratamiento quimioterdpico, se
estudia microscopicamente el nivel de respuesta
al tratamiento, valorando el grado de necrosis,
que constituye a su vez un parametro indirecto
del prondstico. Se puede usar la embolizacion de
los pediculos vasculares con aportacion de qui-
mioterapia intratumoral (15).

Actualmente, la tendencia en el tratamiento de
los APB de extremidades es la preservacion del
miembro. La amputacion de la extremidad es una
opcion a elegir cuando € lugar anatdmico que ocu-
pa dicho tumor no permite la funcionalidad del
miembro (13). La hemipelviectomia en ocasiones
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puede representar una opcion terapéutica con re-
sultados «quo ad vitam» aceptables (15).

En el caso expuesto, dadas las condiciones de
deterioro galopante y la avanzada edad del pa-
ciente, se desaconsgj6 el tratamiento radioterapi-
co, incluso con fines hemostaticos.

El éxito de la radioterapia prequirlirgica o in-
traoperatoria, empleada en la mayoria de los cen-
tros, depende fundamentalmente del tamafio tu-
moral. Paratumores localmente extendidos y para
aquellos tratados mediante cirugiay en los que se
comprueben restos microscopicos, se empleara ra-
dioterapia postoperatoria (14). Dicha modalidad
parece disminuir las recurrencias locales. Cuando
se emplee braquiterapia, se esperara a menos
cuatro dias desde la intervencion quirdrgica. En el
caso actual, las grandes dimensiones del tumor no
aconsgjaban la utilizacion de este tratamiento.

El diagnéstico diferencial clinico se realizara
primeramente con los hematomas, sobre todo si
aparecen en personas de edad avanzada, y en se-

gundo lugar con otras tumor aciones, bien prima-
rias o metastaticas (13).

El prondstico de los APB suele ser infausto an-
tes del afio como en el gemplo presentado, si bien
existen series en donde la supervivencia a los cin-
co afios fue de mas del 60% de los casos (12). Los
APB tienen tendencia a diseminarse a distancia;
preferentemente en ganglios linfaticos, huesos y
pulmones. Junto con los angiosarcomas que apa-
recen tras linfangiectasia crénica, constituyen las
variantes mas agresivas. Asimismo, el prondstico
es adverso si existe recidiva local temprana, in-
dependientemente de los posibles criterios de be-
nignidad que manifieste la lesion inicia (16).

Podemos concluir que los angiosarcomas de
partes blandas representan lesiones de diagnoés-
tico clinico engafioso y que debera apoyarse en
técnicas complejas como la RNM o la arteriogra-
fla A pesar de que se hace necesario un trata-
miento multidisciplinario, los APB presentan un
prondstico desalentador.
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