Notas clinicas

PRIMARY EPITHELIOID
ANGIOSARCOMA OF THE THYROID:
AN INFREQUENT MALIGNANT
THYROID TUMOR

We present a case of epithelioid
angiosarcoma of the thyroid, a rare and
aggressive tumor, in a 74-year-old woman
with a chronic euthyroid goiter. The tumor,
which involved most of the glandular
surface of the thyroid, showed an
infiltrating histological pattern, with
epithelioid cells displaying a tendency to
form vascular lights.
Immunohistochemical analysis (CD31 and
factor VIlI) confirmed the angiomatous
nature of the neoplasm and enabled us to
establish the differential diagnosis with
other malignant processes that can also
affect this anatomical area.
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Presentamos en nuestro trabajo un angiosarcoma epitelioide tiroideo,
tumor raro y agresivo, observado en una paciente de 74 anhos, portadora
de un bocio crénico eutiroideo. El tumor, que afectaba a la mayor parte
de la superficie glandular del tiroides, mostré un patrén histolégico
infiltrante, con células epitelioides que tenian tendencia a formar luces
vasculares.

La inmunohistoquimica (CD31 y factor VIIl) confirmaron el caracter
angiomatoso de la neoplasia y permitieron establecer un diagndstico
diferencial con otros procesos malignos que pueden, igualmente, afectar
a esta region anatdmica.
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INTRODUCCION

El avance de la oncologia y de los modernos tratamientos frente
a los procesos neopldsicos obliga, cada vez mas, a los pat6logos a
efectuar exactos diagndsticos, basados en minuciosos estudios,
tanto histolégicos como inmunohistoquimicos. Esta afirmacién es,
a nuestro jucicio, especialmente cierta si la neoplasia estudiada es
una rareza muy poco frecuente en la labor diaria asistencial.

Basdndonos en lo anteriormente expuesto, pensamos que es de
interés cientifico la presentacién de un angiosarcoma epitelioide,
raro sarcoma endotelial observado en un 6rgano del sistema endo-
crino.

CASO CLIiNICO

Mujer de 74 afios, portadora desde hacia 7 afios de bocio multinodular
eutiroideo tratado con hormona tiroidea. La paciente acudié a nuestro
hospital al detectar, en los ultimos meses, un aumento brusco del tamaiio
de la glandula tiroides, a expensas, sobre todo, del 16bulo izquierdo,
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Fig. 1. Angiosarcoma epitelioide de tiroides: tumor difuso formado
por células epitelioides (H-E, X200).

acompaifiado de sintomas de tipo compresivo (estridor y dis-
nea). Practicada puncion aspiracién con aguja fina de la le-
sion, se observo una “proliferacion epitelial atipica”, por lo
que se recomendo cirugia de la lesion.

Efectuada tiroidectomia subtotal, se evidencié una neo-
formacién del habito epitelioide, de cardcter invasor y limi-
tes imprecisos, que afectaba a la mayor parte del érgano ex-
tirpado y borraba la arquitectura glandular normal. Las
células, de aspecto aberrante, formaban ocasionales luces
vasculares (figs. 1 y 2). El estudio inmunohistoquimico
mostré positividad de las células tumorales para citoquerati-
nas, vimentina y marcadores endoteliales (CD31 y factor
VIII), negativas para tiroglobulina y calcitonina (fig. 3). En
razén de los hallazgos, nuestro diagndstico fue de angiosar-
coma epitelioide en tiroides. A pesar de la radioterapia
complementaria, la paciente mostré una evolucién muy des-
favorable, y fallecié a los 8 meses de la operacion con me-
tastasis Oseas y pleuropulmonares.

DISCUSION

La presencia de células, cuya morfologia (citoplas-
mas amplios, nicleos excéntricos) y perfil inmunohis-
toquimico (positividad para citoqueratinas) son simi-
lares a los de las células de estirpe epitelial, constituye
el rasgo fundamental que caracteriza a las neoplasias
vasculares epitelioides'?. Estas lesiones, tanto en su

Fig. 2. Angiosarcoma epitelioide de tiroides: presencia de células
aberrantes que delimitan luces ocupadas por hematies (H-E,
X400).
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Fig. 3. Angiosarcoma epitelioide de tiroides: marcada positividad
tumoral para CD31.

variante benigna (hemangiomas epitelioides) como en
sus variantes de grado intermedio (hemangioendote-
lioma epitelioide) y de alto grado de malignidad (an-
giosarcoma epitelioide), muestran afinidad por los an-
ticuerpos dirigidos contra los endotelios, como el
factor VIII y el CD31, y se puede reconocer el grado
de malignidad de la lesién por criterios citohistoldgi-
cos, como el carécter invasivo del tumor, la atipia ce-
lular, el indice mitético y la presencia de necrosis®”.

En nuestro caso nos encontramos ante un angiosar-
coma epitelioide tiroideo, un hallazgo poco frecuente,
ya que si bien es cierto que hay ejemplos descritos,
tanto en glandula suprarrenal como en el propio tiroi-
des®’, no es menos cierto que no suele ser ésta su lo-
calizacién habitual, ya que en la mayoria de los casos
se trata de un tumor que afecta a partes blandas,
mama, sistema esquelético, higado o bazo®'°. El diag-
nostico se basé de modo fundamental en los hallazgos
histolégicos (observacién de luces vasculares), y fue-
ron decisivos los datos aportados por la inmunohisto-
quimica, que nos permitié establecer un diagndstico
diferencial con entidades como el carcinoma medular
tiroideo (positivo para calcitonina, negativo para mar-
cadores vasculares), el carcinoma de células de Hurth-
le (células oncociticas negativas para marcadores
vasculares), los plasmocitomas (negativos para cito-
queratinas y marcadores vasculares) o los carcinomas
metastdsicos (tanto la inmunohistoquimica como los
datos clinicos descartaron esta posibilidad).

La ausencia de estructuras epiteliales claras y bien
definidas y la homogeneidad del patrén histolégico tu-
moral, igualmente, permitieron descartar un carcino-
ma anaplasico tiroideo con diferenciacién sarcomatoi-
de, posibilidad defendida por algunos autores, que
pretenden incluir a todos los angiosarcomas epitelioi-
des tiroideos dentro de esta categoria'!2.

A nuestro juicio, es interesante comentar que, ade-
mads de su baja incidencia fuera de las regiones monta-
flosas deficitarias en yodo (Gohg en una revision de
7.023 neoplasias tiroideas, diagnosticadas en un perio-
do de 10 afos, s6lo encontrd 2 casos), el angiosarco-
ma epitelioide de tiroides se caracteriza por su gran
agresividad y su prondstico sombrio: de tal modo que



los tratamientos actuales, basados en la cirugia radical
y la radioterapia, se acompafian de una muy baja su-
pervivencia'!4,

Como punto final, pensamos que nuestro ejemplo
sirve para reafirmar, por enésima vez, la importancia
de la colaboracién entre clinicos y patélogos, clave
para el desarrollo de futuras y prometedoras terapias
oncoldgicas dirigidas contra dianas terapéuticas, sus-
ceptibles de reconocimiento inmunohistoquimico'.
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