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Angiosarcoma cutaneo: estudio clinico-
patoldgico de ocho casos de un servicio
de dermatologia
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service of dermatology.
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Resumen

OBJETIVO: Caracterizar los principales hallazgos clinicos e histopatolégicos del an-
giosarcoma cutaneo en una poblacién determinada.

MATERIALES Y METODOS: Estudio retrospectivo y descriptivo de los casos de an-
giosarcoma cutdneo diagnosticados de 1973 a noviembre de 2019 en el Servicio de
Dermatopatologia de la Universidad de Antioquia, Colombia. Se realizé un analisis
univariado de frecuencias absolutas y relativas, analizando la prevalencia y los hallazgos
clinicos e histopatoldgicos.

RESULTADOS: Se reportaron 8 casos de angiosarcoma cutaneo en el periodo descrito,
4 hombres y 4 mujeres con frecuencia de manifestacion del 0.014%. La edad promedio
fue de 70 anos. La principal localizacién fue la cabeza, seguida por el tronco y los
miembros inferiores; clinicamente se observaron en mayor medida méculas y placas
eritematoviolaceas de aspecto contusiforme. Histolégicamente se encontré en igual
proporcién (3/8) casos bien diferenciados y moderadamente diferenciados; el patrén
celular mas frecuente fue el fusocelular. Todos los casos, a excepcién de uno, se con-
firmaron por inmunohistoquimica.

CONCLUSIONES: Este estudio proporciona un acercamiento a la prevalencia del
angiosarcoma cutaneo en nuestra poblacién y sus principales hallazgos clinicos e
histopatolégicos. Igualmente abre las puertas para futuras investigaciones que aporten

a mejorar el pronéstico de la enfermedad. Centro de investigaciones dermatoldgi-

cas, CIDERM. Seccion de Dermatologia,
Facultad de Medicina, Universidad de
Antioquia. Hospital San Vicente Fun-
dacién Medellin, Colombia.
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Abstract

OBJECTIVE: To characterize the main clinical and histopathological findings of cutane- Recibido: febrero 2023

ous angiosarcoma in a given population. Aceptado: marzo 2023

MATERIALS AND METHODS: A retrospective and descriptive study of the cases of
cutaneous angiosarcoma diagnosed from 1973 to November 2019 in the dermatopa-
thology service of the University of Antioquia, Colombia, was carried out. A univariate
analysis of absolute and relative frequencies was performed, analyzing prevalence and
clinical and histopathological findings.
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RESULTS: Eight cases of cutaneous angiosarcoma were reported in the period de- larca-Cafias D, Trujillo-Gaviria L, Ospina
scribed, consisting of 4 men and 4 women with a presentation frequency of 0.014%. JP, Valencia-Ocampo OJ. Angiosarcoma
The average age was 70 years. The main location was the head, followed by the cutdneo: estudio clinico-patoldgico de
trunk and lower limbs; clinically, macules and contusiform erythematous-violaceous ocho casos de un servicio de derma-
plaques were observed to a greater extent. Histologically, well differentiated and tologia. Dermatol Rev Mex 2023; 67
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frequent cellular pattern was spindle cell. All cases except one were confirmed by

immunohistochemistry.

CONCLUSIONS: This study provides an approach to the prevalence of cutaneous
angiosarcoma in our population and its main clinical and histopathological findings.
It also opens the doors for future research that contributes to improving the prognosis

of the disease.

KEYWORDS: Angiosarcoma, Skin; Cutaneous angiosarcoma,; Colombia.

ANTECEDENTES

Los sarcomas de tejidos blandos representan
el 1% de todos los tumores malignos, de éstos,
los angiosarcomas corresponden a menos del
1%;' se caracterizan por ser tumores de origen
vascular con incidencia de 0.4 casos por mill6n
de habitantes en Estados Unidos, de los cuales
del 35 al 60% corresponden a angiosarcoma
cutdneo.? La edad media de manifestacion es
de 73 afios, son excepcionales en nifios y jove-
nes.? Tiene mayor predominio en hombres y en
personas de raza blanca.’# La fisiopatologia esta
dada por mdiltiples factores como la linfostasis,
la radiacién y la exposicién crénica al sol; a su
vez, se han descrito mutaciones en los genes
TP53, KRAS, PTRB y PLCG.?

Sus manifestaciones clinicas son muy variadas;
las lesiones de aspecto contusiforme y ede-
matosas son las mas descritas, ademas de que
existen diferentes manifestaciones clinicas de
la enfermedad claramente relacionadas con
los antecedentes de los pacientes evaluados,
por lo que puede llegar a representar un reto
diagnéstico para dermatélogos y para médicos
no dermatdlogos. Igualmente se reconoce el mal
prondstico y bajas tasas de supervivencia global
a corto plazo.

Este estudio tiene como objetivo caracterizar los
principales hallazgos clinicos e histopatolégicos,
frecuencias de manifestacién absolutas y relati-
vas y prevalencia del angiosarcoma cutdneo en
una poblacién determinada, motivo por el cual
se comunica esta serie de casos de angiosarco-
ma cutaneo diagnosticados entre 1973 y 2019
en el Servicio de Dermatologia de la Facultad
de Medicina de la Universidad de Antioquia,
Colombia.

MATERIALES Y METODOS

Estudio retrospectivo y descriptivo de los casos de
angiosarcoma cutaneo diagnosticados de 1973
a noviembre de 2019 registrados en los archivos
de patologia y archivos de fotos clinicas del Ser-
vicio de Dermatopatologia de la Universidad de
Antioquia, en Medellin, Colombia. Se realiz6 un
analisis de la prevalencia de esta enfermedad en
el servicio y una descripcién de los hallazgos cli-
nicos e histopatolégicos encontrados, como edad
y sexo de los pacientes, localizacién y caracteris-
ticas semioldgicas de las lesiones, patron celular,
histolégico y marcadores de inmunohistoquimica.

Se realizé un andlisis univariado de frecuencias

absolutas y relativas, asi como tablas para des-
cribir las caracteristicas cualitativas.
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RESULTADOS

Se incluyeron 8 casos diagnosticados con an-
giosarcoma cutdneo entre 1973 y noviembre de
2019 en el Servicio de Dermatopatologia de la
Universidad de Antioquia, de los cuales 4 fueron
hombres y 4 mujeres, con edad promedio de 70
afios en el momento del diagnéstico.

La localizacién mas frecuente (5/8 casos) fue en
la cabeza: 4 en la piel cabelluda y uno en piel
de la cara; seguido por el tronco (2/8 casos), de
los cuales, uno correspondia a un angiosarco-
ma cutaneo secundario a irradiacién de mama
y finalmente un caso con lesién en el muslo.
Las principales manifestaciones clinicas fueron
maculas y placas eritematoviolaceas, de aspec-
to contusiforme (3/8), lesiones tumorales (2/8),
placas ulceradas (2/8) y macula equimética con
nédulos violaceos exofiticos (1/8). Figura 1

A la histologia, 3/8 casos fueron bien diferencia-
dos, 3/8 fueron moderadamente diferenciados y
2/8 fueron mal diferenciados; el patron celular
mas frecuente fue el fusocelular; sin embargo,
se hallaron 3 casos con patrén epitelioide. To-
dos los casos, a excepcién del primero, por no
disponibilidad, fueron confirmados mediante
marcadores endoteliales de inmunohistoquimica
CD31 y CD34, éstos fueron positivos en 6/7 y
3/7 casos, respectivamente. Ademas, se registré
el marcador C-MYC en el caso secundario a
irradiacion de mama. Figura 2 y Cuadros 1y 2

DISCUSION

Los angiosarcomas son tumores de origen vas-
cular, clasificados como cutdneos o viscerales
segln el sitio primario de aparicion. Los an-
giosarcomas cutaneos pueden ser clasificados
en primarios o secundarios; estos Gltimos son
los asociados con antecedente de radiacion o
linfedema.> Son neoplasias inusuales, de baja
incidencia en todo el mundo, al igual que en
nuestro medio. Se describen con mas frecuencia
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Figura 1. A. Angiosarcoma cutdaneo primario en la
cara: placas violdceas infiltradas de aspecto contusi-
forme, de bordes mal definidos, que afectan gran parte
de la cara y el cuello en un paciente con angiosar-
coma cutdneo primario en la cara. B. Angiosarcoma
cutaneo secundario a irradiacién: maculas violdceas
de bordes mal definidos y confluentes. Sobre su su-
perficie dos nédulos violdceos exofiticos, localizados
en lamamay la areola izquierda en una paciente con
angiosarcoma cutaneo secundario a irradiacion de
mama. C. Angiosarcoma cutaneo en el muslo: masa
redondeada, eritematovioldcea con costra hematica
en la superficie en el muslo de un paciente con an-
giosarcoma cutdneo.

Archivo fotografico, Seccién de Dermatologia, Uni-
versidad de Antioquia, Colombia.

en pacientes caucasicos y adultos mayores de
70 anos; sin embargo, en los Gltimos afos se ha
descrito una mayor cantidad de casos asociados
con otros factores de riesgo.

Desde la fisiopatologia se describe como un tu-
mor de origen multifactorial, en donde destacan
algunas mutaciones genéticas en los genes TP53,
KRAS, PTPRB, PLCG1 y MYC. Clasicamente se
han descrito la exposicién crénica al sol, la lin-
fostasis y la radiacion como principales factores
asociados con la aparicion de esta neoplasia.
Igualmente hay casos reportados vinculados
con inmunosupresion por VIH y otros casos por
trasplante de érgano sélido.
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Figura 2. Histopatologia. A. H&E (aumento 40X):
angiosarcoma patron epitelioide mal diferenciado.
B. Inmunohistoquimica para CD31 positiva. C. H&E
(aumento 40X): angiosarcoma cutaneo patrén fusoce-
lular mal diferenciado. D. Inmunohistoquimica para
CD31 positiva. E. H&E (aumento 40X): angiosarcoma
cutaneo posradiacion patrén fusocelular. F. Inmuno-
histoquimica para C-MYC positiva.

Archivo fotografico, Seccion de Dermatologia, Uni-
versidad de Antioquia, Colombia.

En términos clinicos, el angiosarcoma cutaneo
en estadios iniciales se caracteriza por lesiones
asintomaticas de aspecto purpdrico o contusifor-
me, edematosas y de bordes mal definidos, las
cuales cambian y crecen rapidamente formando
papulas, nédulos e incluso tumores y tlceras. Se
describen tres principales formas clinicas: en la
cabeza y el cuello en adultos mayores de 60 a
70 afos con exposicion solar cronica, en sitios
expuestos a radiacion especialmente en mujeres
con antecedente de radioterapia por cancer de
mama vy en las extremidades de personas con
linfedema crénico, este Gltimo descrito princi-

2023; 67 (5)

palmente en los miembros superiores en mujeres
posmastectomia radical.>”

En este estudio retrospectivo, descriptivo, se
recolectaron 8 casos, se logré establecer una
frecuencia de manifestacion del 0.014% res-
pecto al resto de enfermedades del Servicio de
Dermatologia de la Universidad de Antioquia,
la cual es baja y se relaciona con cifras publi-
cadas de 0.4 casos por millén de habitantes en
Estados Unidos.? Asimismo, los hallazgos fueron
consistentes con la bibliografia en cuanto a la
edad media de aparicion y el sexo, a los 73 afos
y ligeramente mayor en hombres.? Con respecto
a la localizacién, se han descrito tasas del 62%
de lesiones en la cabeza y el cuello, del 24% en
piel del tronco y del 11% en las extremidades.’
En nuestro estudio los porcentajes fueron: 62.5,
25%y 12.5%, respectivamente, lo que coincide
con cifras internacionales previas; sin embargo,
ningun caso se relacion6 con linfedema crénico
y s6lo un caso se asocié con exposicion a radi-
cacion en relacién con el antecedente de cancer
de mama, que se ha descrito como el principal
factor de riesgo.”

Es frecuente el diagnéstico tardio del angiosar-
coma cutaneo debido al rapido crecimiento del
tumory a la similitud con otras enfermedades en
estadios iniciales. Los principales diagnésticos
diferenciales de los angiosarcomas cutaneos
son las equimosis, hematomas, hemangiomas,
lesion vascular atipica, sarcoma de Kaposi y
melanoma, entre otros.’

En el estudio histopatolégico pueden dividir-
se en bien y mal diferenciados, de acuerdo
con el grado de formacién de endotelios y
luces vasculares. Los angiosarcomas cutdneos
bien diferenciados se caracterizan por formar
hendiduras o luces vasculares revestidas por
endotelio y que disecan los haces de colageno
en la dermis; pueden tener atipia nuclear leve o
moderada. Por el contrario, los mal diferenciados
muestran mayor atipia celular y pleomorfismo,

https://doi.org/10.24245/drm/bmu.v67i5.9130
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Cuadro 1. Caracteristicas clinicas e histopatolégicas de los pacientes con angiosarcoma cutaneo

Manifestaciones Histologia il

Afo Sexo Localizacion clinicas clinicas/
histologcas
Piel cabelluda, Placas
1994 H 65 frente y region eritematosas B E SD Si/no
interciliar infiltrativas
. L Placas
2002 H 55 Tor.ax Y region eritematosas B F CIB B No/no
inguinal T CD34+
infiltrativas
Placas violdceas CD31+ L
2009 M 79 Cara infiltrativas B F CD34+ Si/si
Masa violacea
2011 M 70 Piel cabelluda  con costra en la M E CD31+ Si/no
superficie
. Placa ulcerada CD31+
2013 H 71 Piel cabelluda sobreinfectada Mod E CD34+ No/no
Placa
2013 M 93 Piel cabelluda ulcerada con Mod F (CIDENLE: Si/no
CD34+
escamocostra
Masa
eritematovioldcea CD31+ P
2014 H 58 Muslo Jp— M F CD34+ No/si
hematica
Macula
Mama equimdtica CD31+
2019 M 69 Antecedente de y nédulos Mod F CD34+ Si/si
radioterapia violdceos c-MYC+
exofiticos

H: hombre; M: mujer; Dif: diferenciacién; Pat: patrén celular; B: bien diferenciado; M: mal diferenciado; Mod: moderadamente
diferenciado; E: epitelioide; F: fusocelular, SD: sin datos; IHC: marcadores de inmunohistoquimica.

con mayor nimero de mitosis y extravasacion
eritrocitaria. También pueden diferenciarse
segln el tipo celular en fusocelulares, cuando
muestran células alargadas de caracteristicas
endoteliales, o en epitelioides, cuando tienen
células mal diferenciadas, grandes, poligonales
y con citoplasma amplio. La mayor parte de
los angiosarcomas cutaneos son positivos para
CD31, CD34, ERG, factor VIIl, cMYCy FLI1. Los
mas usados para el diagnéstico son el CD31 y
CD34, es mas especifico el segundo. El cMYC se
expresa en angiosarcomas cutaneos secundarios,
como se evidencié en nuestro estudio, asociado
con el antecedente de irradiacién.’

No hay guias ni ensayos clinicos que ayuden
a guiar la terapia. La mayor parte de las re-
comendaciones nacen a partir de reportes,
series de casos y estudios retrospectivos. Para
el tratamiento de la enfermedad localizada se
describe en primera instancia la cirugia con
margenes amplios como Unica medida curati-
va. Sin embargo, es bien conocido que lograr
madrgenes libres después de una reseccién de un
angiosarcoma puede ser dificil, porque frecuen-
temente son tumores expansivos que afectan
mas tejido del clinicamente visible. Posterior a
la reseccion quirdrgica debe darse radioterapia
local, lo que disminuye la tasa de recaida, que
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Analisis univariado de los pacientes con
angiosarcoma cutdneo (n = 8)

o Frecuencia | Frecuencia
Caracteristicas o 70
absoluta relativa (%)

Edad, afios

Menos de 70 4/8 50

70 0 mas 4/8 50
Sexo

Masculino 4/8 50

Femenino 4/8 50
Localizacion de la lesién

Cabeza 5/8 62.5

Tronco 2/8 25

Extremidades 1/8 12.5
Histopatologia

Bien diferenciado 3/8 37.5

Mal diferenciado 2/8 25

dieronciady 38 7
Patrén celular

Epitelioide 3/8 37.5

Fusocelular 5/8 62.5
Inmunohistoquimica

CD31 + 7/8 87.5

CD34 + 4/8 50

C-MYC 1/8 12.5

es muy alta en estos pacientes.® En sujetos con
enfermedad avanzada, con menor evidencia,
se han administrado algunos medicamentos
quimioterapéuticos como terapia neoadyuvan-
te. Las mejores respuestas se han observado en
pacientes en tratamiento con taxanos (paclita-
xel), pero también se describe doxorrubicina,
talidomida, vinblastina, inhibidores de tirosina
cinasa, anti CTLA-4, entre otros.®° Cabe resaltar
la administracion de betabloqueadores como el
propranolol en algunos reportes de caso en don-
de se ha evidenciado apoptosis e inhibicién de
la proliferacion vascular, con buenos resultados
clinicos.”

2023; 67 (5)

El prondstico del angiosarcoma cutdneo es
adverso, los estudios han demostrado tasas de
supervivencia a dos afios del 45.8% en pacien-
tes que van a cirugia y radioterapia conjunta."
El mejor pronéstico se describe en pacientes
menores de 70 afos, tamafo del tumor menor
a 5 cmy localizacién en la cara.' Estos datos
se relacionan con las comorbilidades de cada
paciente y permiten orientar las opciones tera-
péuticas segln el caso.

En este estudio no fue posible la obtencién de
datos sobre el tratamiento y el seguimiento de los
pacientes, por lo que no pudieron establecerse
tasas de supervivencia. Esto genera la necesidad
de realizar futuras investigaciones asociadas con
el conocimiento del tratamiento y prondstico del
angiosarcoma cutaneo. En nuestro conocimien-
to, hasta la fecha éste es el primer estudio de
esta indole en Colombia y Latinoamérica, por lo
que se aporta a la caracterizaciéon demogréfica,
clinica y patolégica de angiosarcomas cutaneos
a la bibliograffa mundial.

Limitaciones del estudio

Entre las principales limitaciones de este estudio
esta la forma de recoleccién de la informacion,
que consistié en la revision de los archivos de
patologia y archivos de fotos clinicas del servicio,
lo que puede llevar a tener datos faltantes de
los pacientes. Otra limitante es la falta de datos
clinicos en cuanto al tratamiento suministrado
y el seguimiento de los pacientes.

Este estudio se considera de riesgo minimo, se
preserva la identidad de los pacientes. Todos los
pacientes tenian previo consentimiento informa-
do para el uso de los datos clinicos y fotos, tanto
clinicas como histopatoldgicas.

CONCLUSIONES

Se comunica un estudio retrospectivo y des-
criptivo de 8 casos de angiosarcoma cutaneo

https://doi.org/10.24245/drm/bmu.v67i5.9130
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diagnosticados en un periodo de 46 afios en
un servicio de dermatopatologia de Medellin,
Colombia, destacando que es una enfermedad
de baja prevalencia, el grupo etario mas afectado
fue el de adultos mayores de 55 afios, la mani-
festacion clinica mas frecuente fue en la cabeza
y el cuello, e histopatolégicamente el patrén
fusocelular fue el predominante. Este estudio
permite un acercamiento a la epidemiologia y
a las manifestaciones clinico-patolégicas del
angiosarcoma cutaneo en nuestro medio. Debe
tenerse en cuenta esta enfermedad entre los diag-
nosticos diferenciales de neoplasias cutaneas,
debido a su mal pronéstico y la importancia del
tratamiento oportuno.
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