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NOTA CLINICA

Sindrome de Stewart-Treves: linfangiosarcoma
en linfedema crénico posmastectomia

N. Maldonado-Fernandez, C. Lopez-Espada,
J.M. Sanchez-Rodriguez, A. Rodriguez-Morata,
F. Fernandez-Quesada, J. Martinez-Gamez,

J. Moreno-Escobar, V. Garcia-Réspide

STEWARIT-TREVESSYNDROME: LYMPHANGIOSARCOMA
IN CHRONICPOST-MASTECTOMY LYMPHEDEMA

Summary. Introduction. Lymphangiosarcoma is an angiosarcomathat develops on areas where
thereischroniclymphedema, andisnearlyalwayspost-mastectomy(Stewart-Trevessyndrome).
It shows an incidence of 0.45% among patients that survive more than five years after the
intervention. Itis characterisedbythe slow development of hardreddishorpurplishnodules, with
atendencytowards spontaneousbleeding, that grow andmultiply quickly and produce metasta-
sisinthe lungs. The therapeutic possibilities (radiotherapy, chemotherapy, amputation) are very
aggressive and offer poor results, with a survival rate of less than 5% from the moment of their
diagnosis. Case report.A 71-year-old patient who was submittedto amastectomy onthe right-
handsidein 1989 withaxillarydissection, chemotherapy and radiotherapy of the lymphnodes
inthe supraclavicular and axillary regions, aswellasinthewall of the thoracic cavity. She slowly
developedalymphedemainthe same limb. Tenyears aftertheintervention, somefast-growing
purplishlesions appeared onthe arm, and became nodular and had atendencyto bleed. After
the biopsy examination, they were diagnosed as lymphangiosarcoma. The study for metastatic
extensionwasnegative. Afterassessing the patient’s situationinthe Oncology Unit, itwas decided
thatthe mostresolventtherapywas the amputation ofthe limb. The patient refused suchtreatment
andreceivedpalliative attention until her death sixmonths after diagnosis. Conclusions. Inspite
of theiraggressiveness, the therapies that wereimplemented -radiotherapy, chemotherapy and
amputation of the limb- did not improve survival. [ ANGIOLOGIA2002; 54: 467-71]
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Introduccion Milroy [2],inmovilizacién crénica [3], lin-

fedema porradioterapia o resecciones gan-

El linfangiosarcoma es un angiosarcoma
desarrollado sobre un linfedema crénico,
casi siempre posmastectomia (sindrome de
Stewart-Treves), y menos veces congénito
o adquirido (filariasis [1], enfermedad de

glionares por otro tipo de tumores, como
linfoma de Hodgkin [4] y melanoma).

El linfangiosarcoma posmastectomia se
presenta en el 0,45% de pacientes que so-
breviven més de cinco afios desde la inter-
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vencion, tanto mujeres como hombres [5,6].
Elintervalo entre el tratamiento del cancer
de mama y el diagndstico de esta entidad
oscilaentre 11y 21 afios [7]. Clinicamente,
sobre la piel edematosa del brazo afectado
van apareciendo sucesivamente nédulos ro-
jizos o violdceos, duros, que pueden ocasio-
nar hemorragias espontdneas, que crecen y
se multiplican con rapidez y metastatizan
pronto, casi siempre a los pulmones y la
cavidad pleural [8].

La supervivencia a los cinco afios es
inferior al 5%, independientemente del tipo
detratamientoinstaurado [5]. Elfallecimien-
to suele ocurrir en un plazo medio de uno a
dos afios desde el diagndstico [7]. Las posi-
bilidades terapéuticas proporcionan pobres
resultados: amplia extirpacion quirtirgica
de la piel afectada, amputacién del miem-
bro, radioterapia, poliquimioterapia [8,9].
No hay ningtin estudio que indique cudl de
los tratamientos es el mejor, si bien la ma-
yoria de los autores se inclinan por la ciru-
gia radical con o sin radioterapia [10]; la
quimioterapia es la menos mencionada (ac-
tinomicina D) [11].

Caso clinico

Paciente de 71 afios a quien en marzo de
1989 se le diagnostic6 un carcinoma ductal
infiltrante de alta malignidad histolégica,
con micrometéstasis en uno de los gan-
glios linfaticos axilares (T2, N1, MO0). Se
le sometié a un tratamiento combinado
consistente en una mastectomia derecha,
conservando ambos musculos pectorales,
vaciamiento axilar, quimioterapia con ta-
moxifeno e irradiacién postoperatoria con
cobalto 60 de los ganglios linfaticos supra-

claviculares, axilares, de la cadena mama-
ria interna y de la pared tordcica.

En abril de 1999fue remitida anuestro
servicio. La paciente nos refirié que ocho
meses después de la mastectomia comen-
z6 a notar una hinchazén de la mano y el
antebrazo derechos, que fue aumentado
progresivamente, hasta tener el brazo de-
recho mds grueso que el izquierdo, con
una piel més dura. Durante el verano de
1998 aparecieron unas manchas en la cara
interna del brazo derecho, consideradas
como hematomas y linfangitis, que fue-
ron creciendo en tamafio y dureza, y en los
dos ultimos meses aparecieron nuevas le-
siones en el antebrazo y la mano. Estas
induraciones eran cada vez mas grandes,
duras, dolorosas a la presién e incluso
presentaban hemorragia espontdnea al
minimo roce.

La exploracién mostraba un miembro
superior derecho con edema desde la raiz
de los dedos hasta la axila, duro y con piel
de naranja (linfedema crénico). Sobre el
dorso de la mano, antebrazo y cara ante-
roexterna del brazo se observaban unos
nédulos violdceos, duros y no moviliza-
bles de uno a cuatro centimetros de dia-
metro, dolorosos ala palpacién. En la cara
anterointerna del brazo presentaba una
tumoracion de gran tamatfio, violdcea, mal
delimitada, infiltrante y con una excre-
cencia de cuatro centimetros en la que se
producian hemorragias frecuentes (Figs.
1,2,3y4). Enel cuello, la espalda y el
térax no existian lesiones semejantes.

Para realizar el diagnéstico diferencial
entre linfangiosarcoma y sarcoma de Ka-
posi, se procedié a la biopsia cutinea, que
dio como resultado linfangiosarcoma, y a
la paciente se la catalogé con sindrome de
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Figura 1. Aspecto inicial: n6dulos cutaneos violaceos, duros. Figura 2. Crecimiento local: nédulo de mayor tamarfio en el brazo.

Figura 3. Evolucionfinal:infiltracion extensay masaexuberante con
tendencia alahemorragia espontanea.

Figura 4. Vision general del brazo afectado.

Stewart-Treves. El estudio de la extension
tumoral, que consistié en una gammagra-
fia dsea y una tomografia axial computa-
dorizada (TAC) tordcica fue negativo.

Las posibilidades terapéuticas consis-
tian en la amputacién del miembro, ra-
dioterapia y quimioterapia, bien como tra-
tamiento Unico o en combinacién. Se de-
cidi6, en sesién conjunta con el Servicio
de Oncologia, que el tratamiento mas ade-
cuado seria la amputacién del brazo dere-
cho, por la infiltracién, el nimero y la
extension de las lesiones.

A la paciente se la informé del diag-
noéstico, del prondstico y de las opciones
terapéuticas, y decidié seguir en la uni-
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dad de cuidados paliativos y rechazar cual-
quier terapia agresiva. La paciente falle-
ci6 seis meses después del diagndstico,
en su domicilio, por una insuficiencia car-

diorrespiratoria.

Discusion

Laexperiencia en linfangiosarcomas pos-
mastectomias es muy escasa en los servi-
cios de angiologia y cirugia vascular, de-
bido a su escasa incidencia, que impide
tener una casuistica importante de la que
se deriven unas pautas diagndsticas y te-
rapéuticas a seguir.
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La aparicién de lesiones dermatoldgi-
cas extraias o sospechosas nos deben in-
vitar a realizar una biopsia de las mismas,
para confirmar o descartar de una forma
precoz este tipo de complicacion, con el
objetivo de aplicar un tratamiento ade-
cuado y mejorar la supervivencia de los
afectados. Al mismo tiempo, el estudio
histopatolégico nos permitird realizar el
diagnéstico diferencial con otras entida-
des, como el sarcoma de Kaposi [12].

Laposibilidad de malignizacién de los
linfedemas crénicos en forma de linfan-
giosarcomaesreal, especialmente en aque-
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SINDROME DE STEWART-TREVES:
LINFANGIOSARCOMA EN LINFEDEMA
CRONICO POSMASTECTOMIA

Resumen.Introduccion. Ellinfangiosarcoma
esunangiosarcomadesarrollado sobre zonas
delinfedema cronico, casi siempre posmas-
tectomia (sindrome de Stewart-Treves). Pre-
sentaunaincidenciadel 0,45%, entrelos pa-
cientes que sobrevivenmdsde cincoafiosdesde
laintervencion. Se caracterizaporuna apari-
cionlentadenddulos rojizos ovioldceos, du-
ros, contendenciaalahemorragiaespontd-
nea, que creceny se multiplican con rapidezy
producenmetdstasispulmonares. Las posibi-
lidadesterapéuticas(radioterapia, quimio-
terapia, amputacion) son muy agresivas y
proporcionanresultadospobres, conunasu-
pervivenciainferioral 5% desde elmomento
del diagnostico. Casoclinico.Pacientede 71
anios que en 1989 se sometio aunamastecto-
miaderecha convaciamiento axilar, quimio-
terapiay radioterapiade los ganglios linfdti-
cossupraclaviculares, axilaresydelapared
tordcica. Lentamente desarrollé un linfedema
en esa extremidad. Diez aiios después de la
intervencion, aparecieronunaslesionesviold-
ceasenelbrazoquepresentaronuncrecimiento
rdpido, conunatransformaciéonnodularyten-
denciaalahemorragia. Traslabiopsiadelas
mismas, sellego aldiagndstico de linfangio-
sarcoma. El estudio de extension metastdsica
fuenegativo. Trasevaluaralapacienteenel
Serviciode Oncologia, se acordo como trata-
miento mds resolutivo la amputacion de la
extremidad. Lapaciente rechazo dicho trata-
mientoyrecibio cuidados paliativos hasta su
fallecimiento seis meses después del diagnos-
tico. Conclusiones. Los tratamientos instau-
radosnohanmejoradolasupervivenciaapesar
delaagresividad que conllevan: radioterapia,
quimioterapiayamputaciondelaextremidad.
[ANGIOLOGIA 2002; 54:467-71]

Palabras clave. Linfedema. Linfangiosarcoma.
Mastectomia. Sindrome de Stewart-Treves.
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SINDROMA DE STEWART-TREVES:
LINFANGIOSSARCOMA EM LINFEDEMA
CRONICO POS-MASTECTOMIA

Resumo. Introducao.O linfangiossarcoma
desenvolvido em zonas de linfedema cronico,
quase sempre pos-mastectomia(sindromade
Stewart-Treves), apresentaumaincidénciade
0,45%, entre os doentes que sobrevivemmais
de cinco anos apds aintervengdo. E caracte-
rizado pelo aparecimento lento de nédulos
avermelhados ouvioldceos, duros, com ten-
dénciaparaahemorragia espontinea que
cresceme se multiplicam com rapidez, pro-
duzindometdstases pulmonares. As possibi-
lidadesterapéuticas (radioterapia, quimio-
terapia, amputagdo) sdo muito agressivas
proporcionando resultadospobres comuma
sobrevivénciainferiora5% desde o momen-
to do diagnostico. Casoclinico. Doentede 71
anosdeidade que em 1989 foi submetidaa
mastectomia direita com esvaziamento axi-
lar, quimioterapiaeradioterapiados linfdti-
cos supra-claviculares, axilares edaparede
tordcica. Lentamente desenvolveuum linfe-
dema nessa extremidade. Dez anos apos a
intervengdo, apareceramumaslesoesviold-
ceasnobraco que apresentaram um cresci-
mento rdpido, comumatransformag¢do no-
dularetendénciaparaahemorragia. Apos
biopsiadasmesmas, chegou-se aodiagnos-
ticodelinfangiossarcoma. O estudo da ex-
tensdo metastdsicafoinegativo. Avaliadaa
doente como servigode Oncologia, acordou-
se como tratamento mais resolutivo a ampu-
tacdodaextremidade. A doente recusouesse
tratamento e recebeu cuidados paliativos até
ao seufalecimento, 6 meses apds o diagnos-
tico. Conclusdes. Os tratamentos instituidos
ndomelhorarama sobrevivéncia apesar da
agressividade que comportam: radioterapia,
quimioterapia, amputacdo daextremidade.
[ANGIOLOGIA 2002; 54:467-71]
Palabras clave. Linfedema. Linfangiossarco-
ma.Mastectomia. Sindromade Stewart-Treves.
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