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Angiosarcoma de la aorta toracoabdominal
con hipertension sistémica, anemia
e isquemia visceral
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y John W. Wiest’, Portland, Oregon, Estados Unidos

Unos de los tres tipos principales de tumores aérticos primarios, los angiosarcomas aérticos,
son sumamente raros, con sélo 25 casos clinicos publicados. Las complicaciones tromboembo-
licas periféricas son la forma de presentacion descrita con mas frecuencia y, por esta razén,
estos tumores pueden confundirse con la enfermedad oclusiva aortoiliaca. Describimos un
caso excepcional de angiosarcoma toracoabdominal extenso que se presenté con hipertension,

anemia severa e isquemia visceral en una mujer joven.

En 1873, Brodowski describié por primera vez los
tumores adrticos primarios'. Los angiosarcomas
aorticos son uno de los tres principales tipos de estos
tumores, los cuales son extremadamente raros con
tan solo 25 casos descritos en la literatura®™®. Las
complicaciones tromboembdlicas periféricas son la
forma de presentacion descrita con mas frecuencia vy,
por esta razon, estos tumores pueden confundirse con
la enfermedad oclusiva aortoiliaca®”°. Describimos
un caso excepcional de angiosarcoma toracoabdomi-
nal extenso, que se presentd con hipertension, ane-
mia severa e isquemia visceral en una mujer joven.

CASO CLINICO

Una mujer de 46 afios fue remitida desde otro hospi-
tal. La paciente presentaba hipertension, anemia
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severa, insuficiencia renal aguda, y un soplo abdo-
minal. Un afio antes del ingreso, la paciente habia
sido evaluada en su centro de atencion primaria
por disuria de caracter leve, hipertension y fatiga.
La exploracion fisica reveld un soplo en el tercio
medio del abdomen sin otras anomalias. La
ecografia abdominal no proporcioné resultados de
interés. La angiografia por tomografia computeri-
zada (ATC) y la angiografia por resonancia
magnética (ARM) realizada mas tarde mostraron
una leve estenosis ostial de la arteria renal derecha
y una estenosis del 75% en el origen del tronco
celiaco. No se observaron estenosis a nivel de las
arterias mesentéricas superior e inferior. Se observo
una pequefia placa aterosclerdtica en la aorta abdo-
minal sin otras anomalias (fig. 1). Varios meses mas
tarde, la paciente consulté nuevamente por dolor
lumbar con irradiacién a ambas extremidades. El
valor del hematécrito era 37% vy el de la
concentracion de creatinina sérica 1,3 mg/dl, sin
otras anomalias significativas. La resonancia
magnética de las vértebras tordcicas y lumbares
mostraba cambios degenerativos con herniacion
leve del nicleo pulposo en 14-L5. Se establecid el
diagnéstico de radiculopatia, y, en aquel momento,
no se realizd ninguna evaluacion adicional (fig. 2).

Al cabo de 4 meses, la paciente se visito en el ser-
vicio de urgencias del hospital que la habia derivado,
por hipertensiéon arterial grave y cefaleas. La
paciente se encontraba afebril y pesaba 53 kg. Entre
sus signos vitales, destacaba una presion arterial de
205/81 mm Hg, sin taquicardia, taquipnea o distrés
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Fig. 1. Angiografia por resonancia magnética en la
evaluacion inicial que reveld estenosis de la arteria renal
derecha. No observada apropiadamente en esta vision,
pero detectada en las reconstrucciones sagitales, se
visualizé una estenosis del 75% en el origen del tronco
celiaco.

respiratorio. La exploracién fisica reveld soplos en
ambas cardtidas, un soplo abdominal, un edema
periférico leve y un examen arterial periférico nor-
mal sin déficit de pulsos. Los estudios de laboratorio
mostraron una anemia normocitica severa, con un
valor del hematdcrito de 17,9%, y elevacion de la
concentracion de la glucosa y de la creatinina
séricas, con unos valores de 141 mg/dl y de 2,6
mg/dl, respectivamente. Los resultados de la
puncion lumbar fueron normales. La velocidad de
sedimentacion mostré un ligero aumento de 12
mm/h pero el valor de proteina C reactiva, de 7,6
mg/dl, era alto. El recuento de leucocitos y los valo-
res de las enzimas hepaticas eran normales y la
radiografia de térax sélo mostré un aumento de la
circulacién pulmonar. La paciente fue trasladada a
nuestro hospital para una evaluacién adicional y
tratamiento. La ecocardiografia transtoracica mostro
una morfologia y funcion de la valvula adrtica nor-
males, un tamafio de la raiz adrtica normal y una
fraccion de eyeccién ventricular izquierda del
65%. Los hallazgos de la ARM de térax y abdomen
se interpretaron como una diseccién de la aorta
toracica descendente asociada a un compromiso
luminal grave con un hematoma intramural, una
estenosis critica de un segmento corto de la arteria
renal derecha en su origen, una oclusion de la arte-
ria celiaca y una estenosis moderada de la arteria
mesentérica superior (figs. 3 y 4). El rifién derecho
estaba atrofico y se observdé un derrame pleural
bilateral. Se realiz6 un estudio eco-Doppler

Angiosarcoma de aorta toracoabdominal 503

Fig. 2. Reconstruccion sagital de la RM de las vértebras
toracicas y lumbares que revel6 un gran defecto de lle-
nado intraluminal en la aorta descendente.

mesentérico que mostré un aumento de la velocidad
sistolica pico en la aorta abdominal de 291 cm/s.

La paciente fue ingresada en la unidad de cuida-
dos intensivos, intubada y transfundida con dos
unidades de sangre. Se estableci6 tratamiento con
esmolol y nitroprusiato intravenosos para la
reduccién de la presion arterial. Sin embargo, la
paciente presentaba anuria y la concentracion sérica
de creatinina habia aumentado a 3,4 mg/dl al cabo de
24 h. Los gases en sangre arterial mostraban una
acidosis metabdlica aguda con una concentracién
sérica de bicarbonato de 9,7 mmol/l, a pesar de la
hiperventilacion, y una pCO, de 23 mm Hg.

La paciente fue trasladada al quiréfano, donde se
efectud una derivacién desde la arteria axilar dere-
cha a la arteria femoral comtn derecha con una
protesis de Goretex anillada de 7 mm para establecer
una perfusion retrograda a las arterias viscerales e
iliacas. Se implanté un catéter de hemodidlisis tem-
poral para proceder a la hemodialisis postoperatoria.
Al concluir, la paciente presentaba sefiales Doppler
en ambas piernas pero permanecia anurica.

La paciente presentd durante las 24 h siguientes,
no obstante, una acidosis progresiva con aumento
de la concentracién de lactato venoso hasta 4,2
mmol/l a pesar de la ultrafiltraciéon con hemodidlisis
venovenosa continua. El estudio por eco-Doppler
abdominal mostré una aorta abdominal permeable,
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Fig. 3. La reconstruccion sagital de la ARM del tdrax
reveld un gran defecto de llenado intraluminal en la
aorta toracica descendente.

con flujo en las arterias esplénica, hepdtica y
mesentérica superior. Debido al empeoramiento de
su estado clinico, fue trasladada de nuevo al
quiréfano con un presunto diagnéstico de isquemia
mesentérica debida a la hipoperfusion. Durante la
laparotomia, en el intestino delgado se observaron
areas dispersas de necrosis a lo largo de toda su
extension, junto con isquemia de todo el colon.
El estomago y el higado tenian un aspecto normal.
Se examind la aorta infrarrenal, que era blanda,
aunque con un pulso disminuido. De forma similar,
la arteria mesentérica superior era blanda con una
sefial Doppler intacta. La aorta tordcica inmediata-
mente por debajo del diafragma estaba engrosada,
aunque sin cambios inflamatorios extraluminales.
Debido a la extensa necrosis intestinal, se considerd
que su estado era irreversible, y se cerr6 el abdomen
sin una intervencién quirtrgica adicional. Tras la
instauracion de las oportunas medidas de asistencia
paliativa, falleci6 varias horas mas tarde.

El examen necropsico demostré una lesion
oclusiva de 30 cm en la aorta descendente con la
formacion de un trombo asociado y el engrosa-
miento de la pared aortica adyacente (fig. 5A). La
inspeccién macroscopica no mostré evidencias de
diseccion adrtica o de enfermedad aterosclerdtica

Fig. 4. La reconstruccion sagital de la ARM reveld un
gran defecto de llenado intraluminal en la aorta tordcica
descendente, la oclusidn del tronco celiaco y una estenosis
moderada de la arteria mesentérica superior. En esta
imagen no se observa adecuadamente la estenosis ostial
de la arteria renal derecha.

significativa. La arteria celiaca estaba ocluida, la
arteria mesentérica superior y arteria renal derecha
presentaban una importante estenosis con un
engrosamiento de las paredes y la presencia de trombo
intraluminal (fig. 5B). El examen microscopico de la
masa aortica reveld una lesion necrdtica en su mayor
parte, con una capa fina de células epitelioides
malignas con nuicleos pleomorficos e hipercromaticos
en la superficie intimal. La media no estaba afectada.
Las células tumorales afectaban a las ramas viscerales
con la practica oclusion del tronco celiaco, y de las
arterias mesentérica superior y renal derecha. La
glandula suprarrenal izquierda y el rifién izquierdo
presentaban afectacién por tumor metastatico.
Ambos rifiones mostraban focos de glomeruloes-
clerosis segmentaria con afectacion de los glomérulos
por células tumorales.

Los estudios inmunohistoquimicos de las células
tumorales en la arteria mesentérica superior, rifién
izquierdo y glandula suprarrenal izquierda mostra-
ron que la poblacién tumoral era difusamente posi-
tiva para vimentina y focalmente positiva para CD31
y AE1/AE3 (pancitoqueratina) (fig. 6). El tumor era
negativo para actina y desmina, lo que excluia un
leiomiosarcoma. CD163 y CD45 eran negativos, lo
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Fig. 5. A Muestra necropsica que revela la extensa afectacion arterial visceral por el tumor, junto con B un engro-

samiento de la pared adrtica.

que excluia un origen hematopoyético del tumor.
Por consiguiente, la correlacion clinicopatoldgica
era compatible con un angiosarcoma intimal indi-
ferenciado, primario de la aorta, que se iniciaba en el
cayado y afectaba a toda la aorta descendente hasta
la bifurcacion ilfaca con oclusién del tronco celiaco y
de las arterias mesentérica superior y renal derecha.

DISCUSION

La clasificacion clinicopatoldgica de los tumores pri-
marios de los vasos de gran calibre es variable y se
utilizan multiples sistemas de clasificaciéon®”". De
forma mads simple, estos tumores pueden clasificarse
ampliamente en funcién de su lugar de origen™” (p.
ej., grandes venas, arterias pulmonares o arterias
sistémicas, incluida la aorta). La inmensa mayoria de
sarcomas intimales localizados en la circulacion
sistémica, incluido el caso clinico presentado en este
informe, se desarrollan en la aorta. Burke y Vir-
mani’ consideran que los sarcomas de las arterias
pulmonares y sistémicas mayores representan la
misma entidad puesto que estos tumores derivan de
la tinica intima. En comparacion, la mayor parte de
sarcomas que se originan en las grandes venas
derivan del musculo liso medial®”.

Salm® perfeccioné atin maés la clasificacion de
estos tumores describiendo tres tipos morfoldgicos
de tumores adrticos primarios: intraluminales, inti-
males y adventiciales. La embolizacion tumoral de
las extremidades inferiores o las visceras es una
manifestaciéon frecuente de los tumores tanto
intraluminales como intimales®>!'°, En ocasiones,
la propia masa tumoral puede provocar la
obstruccién de las ramas adrticas en su origen. Con
menos frecuencia, el tumor se origina en la media o
la adventicia con una invasién localizada de las
estructuras circundantes y afectacién transmural.
Partiendo de esta distincion, Wright et al’

propusieron una clasificacién clinicopatolédgica que
dividia estos tumores en intimales (obstructivos y no
obstructivos) o murales, combinando, por tanto,
principalmente los tumores intraluminales e inti-
males de la clasificacién de Salm®'°.

El diagnostico de los tumores intimales primarios
de la aorta no es sencillo y muchos se diagnostican
en el examen autdpsico®* %! Las complicaciones
tromboembdlicas periféricas son la forma de
presentacion mas caracteristica, pero también puede
tener lugar una isquemia visceral, a partir de la
invasion tumoral o por embolizacién, como en el
caso clinico descrito en el presente caso. Se ha des-
crito hipertension sistémica, como en el estudio
publicado por Kim et al'?, y es probable que se deba a
la afectacion tumoral de uno o varios orificios de la
arterial renal. En realidad, la hipertension sistémica
habia estado presente en la paciente del caso clinico
presentado durante, como minimo, un afio antes de
su ingreso. Previamente, se consideraba que los
métodos de investigacion éptimos eran la aortografia
convencional y la TC'?. Sin embargo, mds reciente-
mente, Higgins et al'* propusieron un algoritmo
diagnostico en pacientes cuyas manifestaciones ini-
ciales eran una embolizacién periférica, que incluia
la ecocardiografia transesofagica (ETE) y la RM. De
forma parecida, Rhee et al*® documentan la utilidad
de la ETE en un informe publicado sobre el caso de
un paciente de 42 afios con un sarcoma extenso
aortico intimal. En su informe, la ETE demostré una
gran masa mévil intraluminal unida a la pared de la
aorta toracica descendente a pesar de obtener una
ecocardiografia transtoracica normal.

Ademas de ser un procedimiento no cruento y sin
el riesgo de embolizacién o de lesion arterial inhe-
rente de la angiografia convencional, la RM propor-
ciona un excelente contraste entre la luz del vaso, la
pared adrtica, y las estructuras circundantes®®'?,
Con tecnologia ARM, puede obtenerse informacion
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Fig. 6. A La tincién inmunohistoquimica con vimentina reveld la captacién positiva difusa del marcador, compatible
con un tumor de origen hematopoyético. B Tincién inmunohistoquimica con CD31. C Tincién inmunohistoquimica

con pancitoqueratina.

cualitativa y, en algunos casos, cuantitativa relativa
al flujo sanguineo®. Esta técnica también puede
facilitar la discriminacion entre una placa ateros-
clerdtica y un tumor intraluminal y probablemente
es una exploracién superior a la ATC, que, con
frecuencia, no puede discriminar fiablemente entre
un trombo y una masa tumoral®®!'*!¢'8 Al igual
que la ATC, pueden obtenerse visiones multi-
planares que revelen anomalias asociadas, como
una diseccion o un aneurisma.

En el caso descrito en el presente informe, se
obtuvo la ARM en la presentacion inicial y en el
ano previo. Retrospectivamente, en ambos casos
las imagenes de estas exploraciones mostraban cla-
ramente una masa intraluminal. Es probable que
en la ARM inicial el diagnostico pasara desaperci-
bido porque el estudio se obtuvo para delimitar
especificamente la aorta abdominal y las ramas vis-
cerales. Por lo tanto, las imédgenes reconstruidas no
incluyeron la adrtica toracica inferior portadora del
tumor, lo que destaca la importancia de efectuar
un examen completo y meticuloso de las imdgenes
originales, con independencia de cual sea el centro
de atencién anatéomico original del estudio. La

revision de las imagenes de origen junto con las
reconstrucciones es especialmente aconsejable en
ausencia de patologia aortica clara (es decir, aneu-
risma, disecciéon o enfermedad oclusiva ateros-
clerética) que explique los sintomas o, como en el
caso clinico descrito en este informe, en un paciente
joven con enfermedad en apariencia avanzada en
ausencia de factores de riesgo vascular significativos.

Debido a la complejidad de los tumores adrticos
primarios, es esencial un diagndstico patoldgico
riguroso que debe incluir estudios inmunohisto-
quimicos, ademas del examen microscopico de refe-
rencia®?>®. Especificamente, para la diferenciacion
endotelial, pueden usarse diversos anticuerpos
(factor VIII, CD31, Ulex europaeus y CD34) y, en este
caso, se empledé CD31. La expresiéon de vimentina
apoya el diagnostico de sarcoma. Aunque es un
marcador de la diferenciacion epitelial, en ocasiones
los tumores indiferenciados pueden expresar
focalmente pancitoqueratina (anticuerpo AEIl/
AE3), como ocurri6 en este tumor. Estos tres mar-
cadores se identificaron en la masa tumoral primaria
y en las lesiones metastdsicas del caso descrito. En
los casos dudosos pueden usarse marcadores
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inmunohistoquimicos adicionales, incluido S100,
HMB45, actina y desmina, para discriminar entre
tumores metastasicos y otros tumores aodrticos
primarios”.

Con frecuencia el tratamiento de los tumores inti-
males adrticos es inicamente paliativo, porque en la
mayor parte de pacientes se establece el diagndstico
con enfermedad avanzada®’®. El tratamiento de
eleccion es la reseccion quirtrgica de la aorta porta-
dora del tumor con un injerto de interposicién aorto-
aortico. No esta claro si la tromboendarterectomia sin
reseccion adrtica es un tratamiento suficiente porque,
en teoria, las células tumorales son intimales y, por lo
tanto, estan confinadas en la lesién intraluminal>®'°.
La identificacion preoperatoria de la enfermedad
metastdsica, en general a hueso, impide las tentativas
adicionales de tratamiento quirdrgico. No se ha
demostrado todavia un papel beneficioso de la qui-
miorradioterapia adyuvante con doxorrubicina e
ifosfamida, pero se ha aplicado en situaciones de
émbolos metastasicos y tumores no resecables>®”. La
paciente descrita en el presente informe se presentd
con enfermedad metastdsica avanzada y en estado
critico con acidosis metabdlica a partir de la invasion
tumoral de las arterias viscerales y tumorales. Por esta
razon, decidimos tratar de ganar tiempo practicando
un bypass extraanatomico seguido de una reseccién
adrtica escalonada. Desgraciadamente, la paciente
desarrolld una isquemia mesentérica avanzada
irreversible que impidi6 un tratamiento adicional.

En este caso clinico se destaca la variable
presentacion clinica de los angiosarcomas intimales.
Las manifestaciones iniciales pueden ser sutiles,
incluida una hipertensién sistémica exclusiva en
pacientes jovenes sin factores de riesgo vascular
conocidos. Es preciso mantener un indice de sospe-
cha elevado si la gravedad de la enfermedad adrtica
parece desproporcionada con los factores de riesgo
conocidos del paciente. Estamos de acuerdo en que
la ARM es la modalidad diagnostica de eleccidén,
con la salvedad de que las imagenes reconstruidas
siempre han de compararse periddicamente con las
imdgenes originales para garantizar que no ha
pasado desapercibida ninguna patologia. La inmu-
nohistoquimica es esencial para establecer un
diagnostico preciso y debe incluir una diversidad
de marcadores, comprendidos los que determinan
la diferenciacién endotelial. Probablemente, el tra-
tamiento quirurgico incluye una resecciéon completa
con margenes negativos de la pared adrtica, aunque,
incluso en pacientes sometidos a reseccion, la super-
vivencia mediana ronda los 14 meses®'?2°.
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