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El angiosarcoma desarrollado en areas de linfedema crénico
es una variante clinicopatolégica de angiosarcoma que
puede presentarse en diversas situaciones clinicas, como
son el linfedema congénito, el linfedema crénico idiopatico
de extremidades inferiores, el linfedema cronico secundario
a filiarais y el linfedema croénico secundario a mastectomia
y linfadenectomia axilar (angiosarcoma de Stewart-Troves).
Presenta una incidencia de 0,45%. Se caracteriza por una
aparicion lenta de nddulos rojizos o violaceos, duros,
con tendencia a la hemorragia espontanea, que crecen
rapidamente.

Presentamos el caso de un paciente varéon de 56 aios con
antecedentes de linfedema crénico bilateral en las extremi-
dades inferiores de 20 afos de evolucion y tumoracion en
cara anterolateral de la pierna derecha de crecimiento pau-
latino desde hace 2 afnos que acudio6 a urgencias por sangrado
de dicha tumoracion e inestabilidad hemodinamica.

La exploracion mostraba un miembro inferior derecho
con edema desde la raiz de los dedos hasta la region ingui-
nal, duro y con piel de naranja (linfedema cronico). Sobre
la cara anterolateral de la pierna derecha se observo una
tumoracion de gran tamano, indurada, ulcerada, infiltrante,
mal delimitada y con una excrecencia en la que se produ-
cia hemorragia activa (fig. 1). Se realizd RMN que evidencio
tumoracion soélida de gran tamafo (20 x 16 x 13cm) que
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Figura 1  Tumoracion indurada, Ulcerallcerada, con signo de

sangrado.

afectaba los 3 planos musculares de la pierna (fig. 2). Tam-
bién se realizé6 estudio de extension tumoral, mediante
gammagrafia 6sea y una tomografia axial computarizada
toracoabdominopélvica que fue negativo para metastasis.
Tras evaluar al paciente en sesion conjunta con el servicio
de oncologia, se acordé como tratamiento mas resolutivo la
amputacion supracondilea derecha.
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Figura 2

RMN de ambas piernas, donde se visualizé tumoracion en cara anterolateral de la pierna derecha con afectacion cutanea,

del tejido celular subcutaneo y de los 3 compartimentos musculares de la pierna en profundidad.

Se inform¢ al paciente del diagndstico, pronostico y de las
opciones terapéuticas, por lo que fue intervenido mediante
amputacion supracondilea derecha. Se tomé biopsia que
demostrd proliferacion neoplasica de habito mesenquimal
fusocelular, con extensas areas pleomorficas, que infiltraba
partes blandas, tejido celular cutaneo y dermis, focal-
mente.

La neoplasia presentaba un patréon arquitectural fuso-
celular, conformando haces entrelazados en las zonas con
menos pleomorfismo. Focos de necrosis y hemorragia. Se
practico estudio inmunohistoquimico de la lesion, con
el siguiente resultado: vimentina: positivo, CD34, CD99,
EMA, S100, desmina, pancitoqueratinas, MYOD1: negativo.
Ki67: rango estimado aproximado de entre el 15-20% de
la poblacion neoplasica. Hallazgos histologicos e inmuno-
histoquimicos compatibles con angiosarcoma pleomorfico
indiferenciado. Estadio pT2bNOMO (i1 de la AJCC). El diag-
nostico final es degeneracion maligna de linfedema cronico
idiopatico en angiosarcoma.

El paciente tuvo una evolucion favorable y se fue de
alta a los 5 dias. Actualmente esta en rehabilitacion y en
seguimiento por oncologia.

El linfangiosarcoma es un angiosarcoma que puede des-
arrollarse sobre un linfedema cronico, en el sindrome de
Stewart Treves, en la enfermedad de Milroy, en inmovi-
lizaciones cronicas, en linfedema por radioterapia o en
resecciones ganglionares por otro tipo de tumores como
linfoma de Hodgkin y melanoma’. Clinicamente van apare-
ciendo unas lesiones violaceas, nodulares duras que pueden
ocasionar hemorragias espontaneas que crecen y se multipli-
can con rapidez?>*. La supervivencia a los 5 afos es inferior
al 5%, independientemente del tipo de tratamiento instau-
rado. El fallecimiento suele ocurrir en un plazo medio de
uno a 2 anos desde el diagnostico. Las posibilidades tera-
péuticas proporcionan pobres resultados: amplia extirpacion
quirdrgica de la piel afectada, amputacion del miembro,
radioterapia, poliquimioterapia*. No hay ninglin estudio que
indique cual de los tratamientos es el mejor, si bien la

mayoria de los autores se inclinan por la cirugia radical con
o sin radioterapia. La quimioterapia es la menos mencio-
nada.

La degeneracion maligna de un linfedema cronico en
angiosarcoma es muy infrecuente en los servicios de angio-
logia y vascular debido a su escasa incidencia, lo que impide
tener una casuistica importante de la que se deriven unas
pautas diagnosticas y terapéuticas a seguir®. La aparicion de
lesiones dermatoldgicas sospechosas nos debe alertar para
realizar una biopsia de las mismas en todo paciente con lin-
fedema crénico y asi descartar de forma precoz este tipo
de complicacion con el objetivo de instaurar un tratamiento
adecuado y mejorar la supervivencia de los afectados. Al
mismo tiempo, el estudio histopatoldgico nos permitira rea-
lizar el diagnostico diferencial con otras entidades, como el
sarcoma de Kaposi®.

El angiosarcoma desarrollado en areas de linfedema croé-
nico es una variante clinicopatologica de angiosarcoma con
mucha agresividad y muy mal pronostico y, a pesar de ciru-
gia, radioterapia y quimioterapia agresivas, la mayoria de
los pacientes fallecen por enfermedad metastasica disemi-
nada en un corto periodo de tiempo después de establecer
el diagndstico®’.
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