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> RESUMEN

Introduccién: Los angiosarcomas comprenden 2%
de todas las neoplasias de tejidos blandos: 60% en piel
y tejido blando, 30% en cabeza y cuello y 4% en tracto
aerodigestivo superior. El antigeno relacionado del fac-
tor VIII y la sobreexpresion de CD31 son los principales
marcadores de crecimiento del epitelio vascular, siendo
el estindar de oro para el diagnéstico de angiosarcomas
y tumores de células endoteliales. El diagnédstico clinico y
radiolégico de este tipo de neoplasias es dificil por la rela-
cién que guardan los angiosarcomas bien diferenciados y
los hemangiomas y en lesiones de alto grado o mal dife-
renciadas con carcinomas o melanomas.

Objetivo: Describir el caso de un paciente con an-
giosarcoma de cavidad nasal; hacer una revision de la
bibliografia con los factores prondstico y recomendacio-
nes actuales de tratamiento.

Informe del caso: Mujer de 49 anos, con cuadro clini-
co de seis meses de evolucidn con la presencia de cefalea
fronto-temporal de mediana intensidad de tipo pulsatil.
Se realiz6 toma de biopsia con diagnéstico de angiosarco-
ma de cavidad nasal. Locorregionalmente: lesiéon tumoral
en la fosa nasal izquierda, en el nivel I1I de color violiceo
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> ABSTRACT

Introduction: The angiosarcomas comprise 296 of all soft tis-
sue tumors 60% in skin and soft tissue, 309 in head and neck
and 49 in upper aerodigestive tract. The factor VIII related
antigen and overexpression of CD31 are the main markers of
vascular epithelial growth, remains the gold standard for diagnosis
of angiosarcomas and endothelial cell tumors. The clinical and
radiological diagnosis of this type of tumor is difficult because of
their relationship to well differentiated angiosarcomas and heman-
giomas and high-grade lesions or poorly differentiated carcinomas
or melanomas.

Objective: To describe a case of a patient with angiosarcoma of
the nasal cavity, a review of the literature with prognostic factors
and current treatment recommendations.

Case report: Female of 49 years with clinical symptoms of 6
months with the presence of fronto-temporal headache of medium
intensity pulsed type, is made with biopsy diagnosis of angio-
sarcoma of the nasal cavity. Locoregional: mass lesion in the left
nostril, in level III purplish obstructing the whole of it. Infras-
tructure maxillectomy was performed, excenteracion left nasal
cavity, with findings: nasopharyngeal lesion level of 4 x 4 cm
with extension into left maxillary antrum and left nasal cavity.
The patologic inform: angiosarcoma low grade.
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que obstruye la totalidad de la misma. Se realiza maxilec-
tomia de infraestructura, excenteraciéon de cavidad nasal
izquierda, con hallazgos: Lesion a nivel de nasofaringe
de cuatro cm por cuatro cm, con extension hacia antro
maxilar izquierdo y cavidad nasal izquierda. El informe
histopatologico: angiosarcoma de bajo grado sin tumor
en bordes quirtargicos.

Discusion: Los angiosarcomas originados primariamen-
te en el drea centro facial, cavidad nasal, senos para nasales
y nasofaringe, tienen un mejor prondstico, a diferencia
de los originados en otros sitios. No existe un manejo
estandarizado en este tipo de pacientes; sin embargo, la
cirugia combinada con la radioterapia contintia siendo
el manejo de eleccion en este tipo de neoplasias. La de-
teccidn temprana, el manejo radical agresivo con base en
cirugia y radioterapia, el estadio inicial temprano y los
tumores de bajo grado definitivamente son los factores
directamente relacionados con un mejor prondstico y
una supervivencia mayor en este tipo de pacientes.

Palabras clave: Angiosarcoma de cavidad nasal, factores
prondstico, México.

> INTRODUCCION

Los sarcomas constituyen 1% de las neoplasias que
afectan al ser humano, ademds estos constituyen 5%
de las neoplasias localizadas en el territorio de cabeza y
cuello. Los angiosarcomas comprenden 2% de todas las
neoplasias de tejidos blandos de los cuales 60% se presen-
tan en piel y tejido blando, 309% en piel de cabeza y cuello
y s6lo 4% en tracto aerodigestivo superior.!

El origen primario de los angiosarcomas es que
provienen de las células endoteliales que recubren la vas-
culatura sistémica. Este tipo de tumores estd compuesto
de una serie de células transformadas con proliferaciéon
clonal maligna que histolégicamente estin integrados
por conglomerados de vasos sanguineos de paredes del-
gadas con amplios espacios separados por escaso estroma
de tejido conectivo.?? El antigeno relacionado del factor
VIII y la sobreexpresion de CD31 son los principales
marcadores de crecimiento del epitelio vascular, los cua-
les se han observado en forma predominantemente en las
células endoteliales, megacariocitos y plaquetas, siendo el
estandar de oro para el diagnéstico de angiosarcomas y tu-
mores de células endoteliales.*
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Discussion: The angiosarcomas originated primarily in the cen-
tral facial and nasal cavity, nasal sinuses and nasopharynx to
have a better prognosis in contrast to those originating elsewhe-
te. There is no standard management approach in such patients,
however surgery combined with radiotherapy remains the mana-
gement of choice in this type of tumor. Early detection, aggressive
management based radical surgery and radiotherapy, the initial
stage early and low grade tumors are definitely factors directly re-
lated to a better prognosis and longer survival in these patients.

Keywords: Angiosarcoma of the nasal cavity, prognostic factors,
Mexico.

Clinicamente se pueden dividir en tres diferentes
origenes, correspondiendo cada uno de ellos a una evolu-
c1én y prondstico clinico diferente: 1). Lesiones dérmicas
principalmente localizadas en el area de cabeza y cuello
comunmente asociadas a un antecedente de radicacién
previa, 2). Lesiones secundarias a linfedema crénico prin-
cipalmente observados en casos de disecciones axilares
por cancer de mama (sindrome de Stewart-Treves) vy,
3). Lesiones localizadas en tejidos mesenquimatosos y en
cavidades con un origen previo en malformaciones vas-
culares preexistentes.’

El diagnéstico clinico y radiolégico de este tipo de
neoplasias es dificil, debido a que existe una diferencia-
ci6n estrecha entre los angiosarcomas bien diferenciados,
que se pueden confundir con hemangiomas de natura-
leza benigna y en casos de lesiones de alto grado o mal
diferenciadas se pueden confundir con carcinomas o bien
melanomas.®

En el caso de las lesiones localizadas en cabeza y cuello
la sintomatologia dependera del sitio de origen primario
que en el caso de las lesiones localizadas en cavidad nasal
debutan con cuadros de epistaxis asociada con sensacién de
plenitud nasal sin datos clinicos sistémicos asociados
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Figura 1.

Corte tomogréafico donde se demuestra la lesion a nivel cavidad nasal izquierda con extension a seno maxilar izquierdo y aparente infiltracion a piso de Orbita izquierda.

con malignidad, en el caso de las lesiones de alto grado
se pueden presentar datos clinicos iniciales sugestivos de
lesiones metastdsicas, que se presentan hasta en 15%
de los pacientes con angiosarcoma de vias acreodigestvas.’

> OBJETIVO

Describir el caso de una paciente con angiosarcoma
de cavidad nasal, tratado quirtirgicamente con cirugia
radical. Se revisan los factores pronoéstico y manejo qui-
rargico de acuerdo a los reportes de la bibliografia médica
a nivel mundial.

> METODOS

Se revisa el caso de una paciente con angiosarcoma
de cavidad nasal, atendida en el Servicio de Tumores de
cabeza y cuello de la Unidad de Oncologia del Hospi-
tal General de México. Los datos clinicos se obtuvieron
del expediente clinico. Analizamos la bibliografia médica
mundial sobre los factores prondsticos y manejo quirtr-

gico, usando la base de datos de MEDLINE y PubMed.

> PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 49 anos, vista por primera vez el 13 de agosto
de 2008, con cuadro clinico de seis meses de evolucion

con la presencia de cefalea fronto-temporal de mediana
intensidad de tipo pulstil, intermitente, sin irradiacio-
nes, que disminuia con analgésicos y aumentaba con el
movimiento. Se acompaii6 de rinorrea nasal izquierda y
posteriormente epistaxis de moderada cantidad en tres
ocasiones; fotofobia y disminucién de la agudeza vi-
sual de ojo izquierdo, motivo por el cual la paciente es
valorada por otorrinolaring6logo que tomé biopsia; es-
tableciéndose diagndstico de angiosarcoma de cavidad
nasal; entonces es enviada a la unidad para continuar con
su tratamiento.

Con la rinoscopia anterior se aprecié una lesidon
tumoral en la fosa nasal izquierda, en el nivel III de co-
lor violiceo que obstruye la totalidad de la misma y
con huellas de sangrado no activo, el resto de la explo-
racién resulté normal.

Se solicitd la revision del material en laminillas, con
las que se informo: angiosarcoma de bajo grado en ca-
vidad nasal. Se presentd en Junta Terapéutica, donde se
decidi6 la realizacion de excenteracion de fosa nasal, por
la baja respuesta a RTP y QTP por ser lesion de bajo gra-
do (Figura 1).

Se realiz6 intervencién quirtrgica el dia 12 de sep-
tiembre de 2008 con: maxilectomia de infraestructura,
excenteracion de cavidad nasal izquierda, traqueotomia;

GAMO Vol. 10 Nim. 3, mayo — junio 2011 ®

169



170

Figura 2.

Imégenes durante maxilectomia de infraestructura donde se sefiala la lesion angiomatosa asi como la hemimaxilar izquierda resecada.

TAI con hallazgos quirtrgicos: Lesion a nivel de naso-
faringe de cuatro por cuatro centimetros, con extension
hacia antro maxilar izquierdo y cavidad nasal izquierda,
estudio transoperatorio: angiosarcoma de bajo grado sin
tumor en bores quirtrgicos (Figura 2).

Evolucién estable con resultado histopatologico:
angiosarcoma de bajo grado sin tumor en bordes quirtir-
gicos (Figura 3), se envié a RTP.

> DiscusioN

Existe consenso internacional en cuanto a que los an-
glosarcomas originados primariamente en el drea centro
facial como la cavidad nasal, senos paranasales y naso-
faringe tienen un mejor prondstico a diferencia de los
originados en otros sitios principalmente a nivel de cuero
cabelludo y extremidades.®

En la revision realizada por Bankaci y colabadores,’
en la que incluyeron 14 casos de angiosarcoma, mencio-
nan que existe una supervivencia mayor en los pacientes
en los cuales la lesidon neoplisica histologicamente se cla-
sificd como de bajo grado y en aquellos que presentaron
un intervalo corto entre el diagnostico y el manejo, como
lo es el caso que se presenta.

Morgan y colaboradores!? en su revision de 47 ca-
sos de angiosarcoma correlacionaron un periodo libre de
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enfermedad corto y una supervivencia reducida en aque-
llos pacientes con: tumores con didmetro mayor de 5 cm,
invasioén estromal mayor de 3 mm, alto grado mitdtico
de mads de tres mitosis por campo, margenes quirdrgicos
positivos, recurrencia tumoral y metdstasis.

Jalomo," en su estudio realizado en nuestra Unidad
de Oncologia del Hospital General de México realiza-
do en un periodo de 10 anos de 1994 a 2004 informéo
Unicamente siete casos de angiosarcoma en el territorio
cérvico-facial con una sobrevida global a cinco afios de
15%, la cual es contrastante con la sobrevida sefialada por
Rufus MJ y colaboradores' de 49%, esto primariamente
dado por que de los siete pacientes presentados en nuestra
institucidn, seis correspondieron a angiosarcomas de piel
cabelluda que se correlaciona directamente con un peor
prondstico.

Por la rareza de la presentacion de los angiosarcomas,
no existe un manejo estandarizado en este tipo de pacien-
tes; sin embargo, la cirugia combinada con la radioterapia
contintia siendo el manejo de eleccidén en este tipo de
neoplasias. El uso de la quimioterapia no ha demostrado
beneficio alguno.?

Las diferencias en el manejo, si implican un pronds-
tico diferente en este tipo de pacientes como lo menciona
Bankaci y colaboradores’ donde demostrd que de los 14
pacientes que incluy6 su estudio, ocho pacientes que
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Figura 3.

Microfotografia donde se aprecia la caracteristica histoldgica de cordones de células
endoteliales con polimorfismo nuclear, caracteristica tipica de esta lesion (H-E 200
aumentos).

fueron manejados con radioterapia radical dnicamente
tuvieron un peor prondstico en comparacion con los seis
pacientes manejados con cirugia radical y radioterapia
adyuvante, esta diferencia de manejo lo menciona como
factor prondstico y esta determinado tnicamente por las
dificultades anatémicas para dar un margen quirdrgico
adecuado.

Aunque no existen grandes series de reportes de an-
glosarcomas se detectd que en la mayoria de los mismos
existen factores predictivos de un mal prondstico:

1. Lesiones de didmetro mayor de 5 cm.

. Invasiéon estromal mayor de 3 mm.

. Alto grado mitético.

. Mirgenes quirtirgicos positivos.

. Anglosarcomas cutineos en territorio cérvico-
facial.

U1 B~ LN
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6. La existencia de una recurrencia tumoral tempra-
naantes de los 24 meses posteriores al diagndstico.

7. Lapresencia de metstasis a distancia o gangliona-
res al diagnostico.

> CONCLUSION

A pesar de que existen en la literatura mundial muy posos
estudios prospectivos que confirmen estadisticamente el
impacto en la sobrevida de los pacientes con angiosarco-
ma de cabeza y cuello no hay duda en que la deteccién
temprana, el manejo radical agresivo a base de cirugia y
radioterapia, el estadio inicial temprano y los tumores de
bajo grado definitivamente son los factores directamente
relacionados con un mejor prondéstico y una superviven-
cia mayor en este tipo de pacientes.
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