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RESUMEN

La afectacién pulmonar por angiosarcoma, habitualmente en forma
de enfermedad metastésica, es una rara enfermedad. El angiosarcoma
pulmonar primario es un tumor extremadamente raro. El pulmén es uno
delos lugares més frecuentes de af ectacion metastésicajunto con el higa-
doy los ganglios linfaticos. La hemoptisis es el sintomas mas frecuente,
pudiendo presentarse incluso en forma de hemorragia pulmonar difusa.
Laradiografiade térax puede ser normal, pero lo més frecuente esla pre-
sencia de multiples imagenes nodulares. No es habitual que se establez-
ca un diagnostico precoz por el bajo indice de sospecha derivado de la
rareza del tumor. El tratamiento sigue siendo desalentador sobre todo en
|os angiosarcomas metastasi cos cuya supervivencia media es de 9 meses
tras el diagndstico.
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METASTATIC ANGIOSARCOMA OF THE LUNG

ABSTRACT

Angiosarcoma involving the lung, usually a result of metastatic dise-
ase, is a rare disorder. Primary angiosarcoma of the lung is an extre-
mely rare tumor. The lung is one of the most common sites of metastatic
involvement, along with liver and lymph nodes. Hemoptysis is the most
frequent presenting symptom even with diffuse pulmonary hemorrhage.
Chest radiography may reveal a spectrum of findings ranging form nor-
mal to bilateral nodular lesions. Early diagnosis is not common because
of the rarity of angiosarcoma in the lung and hence, low index of suspi-
cion. The prognosis is generally poor, with a median survive of 9 months
after diagnosis.
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INTRODUCCION

El angiosarcoma es un tumor vascular maligno poco fre-
cuente (1 a 2 % del total de sarcomas). La afectacion pulmo-
nar por este tumor no es habitual y suele ser debida a metésta-
sis de un tumor primario de otro origen. El diagnéstico de
angiosarcoma pulmonar primario es extremadamente raro (1).
Dado que la mayor parte de las publicaciones son casos clini-
cos aislados, las manifestaciones y €l curso clinico no son
bien conocidos. Presentamos un caso de angiosarcoma pul-
monar metastasico por su interésy rareza.

CASO APORTADO

Paciente de 58 afios que acudi6 a servicio de urgencias por
hemoptisis de 5 dias de evolucion. Se trataba de una mujer, no

Trabajo aceptado: 24 dejulio de 2003

fumadora, con diabetes tipo |1 controlada con dieta. Padecia desde
hacia varios afios un sindrome depresivo en tratamiento actualmen-
te con venlafaxina 75 mg a dia y alprazolam 0,5 mgr cada 24
horas. Hacia 4 y 2 afios habia presentado sendos episodios de trom-
bosis venosa profunda. Acudié a urgencias en esta ocasién por
notar en los Ultimos 5 dias disnea y expectoracion hemoptoica de
sangre roja acompafiada de coagulos, dolor toracico en hemitdrax
izquierdo no claramente definido y sensacion distérmica. No sin-
drome general acompafiante. En el examen fisico no habia datos
destacables salvo febriculade 37,8 °C y discreta taquicardia sinusal
(104 /minuto). En los examenes complementarios el hemograma, el
estudio de coagulacion, la bioquimica hepética 'y el sistemético y
sedimento de orina fueron normales. En la bioquimica general solo
Ilamaba la atencion una glucemia de 121 mg/dl. La gasometria
arterial a ingreso mostraba PaO, de 69 mm de Hg, PaCO, de 45
mm de Hg, pH de 7,39 y bicarbonato de 25,6 mmol/l. En laradio-
grafia de térax, se observaron iméagenes nodulares bilaterales difu-
sas de diferentes tamafios y en la tomografia axial computerizada
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(TAC) de torax multiples lesiones nodulares, fundamental mente en
campos superiores y medios de ambos pulmones, de localizacion
periférica y bordes imprecisos, no observandose adenopatias
mediastinicas (Fig. 1). La TAC de abdomen fue normal. L os hemo-
cultivos y las serologias para gérmenes productores de heumonia
atipica, la serologia de VIH vy las baciloscopias y citologias de
esputo fueron negativos. Al ingreso se pautd tratamiento con amo-
xicilina-clavulanico a dosis de 1 g intravenoso cada 8 horas. Ante
la persistencia de hemoptisis, a las 48 horas del ingreso se realizé
broncoscopia que puso de manifiesto la presencia de sangre con
coagulos en traqueay arbol bronquial bilateral sin observarse lesio-
nes endobronquiales. La baciloscopia y las citologias de aspirado
bronquial fueron negativas. Se realizaron determinaciones de anti-
cuerpos antinucleares, anti-ADN, anticitoplasma del neutréfilo
(ANCA), antimembrama basal glomerular, anticardiolipina, células
LE, factor reumatoideo y complemento que fueron negativos. Al
séptimo dia comenzo con fiebre elevada de 38-39 °C y dolor en la
pared torécica anterior que aumentaba con los movimientos respi-
ratorios e incremento de la hemoptisis. Se objetivo en el examen
fisico la aparicion de unafibrilacion auricular con respuesta ventri-
cular répida a 140 latidos por minuto. La radiografia de torax puso
de manifiesto un aumento de tamarfio de la silueta cardiacay empe-
oramiento de las imagenes nodulares con infiltrados alveolares
bilaterales acompafiantes. Se realizd ecografia cardiaca observéan-
dose derrame pericardico moderado sin evidencia de taponamiento
ni signos de endocarditis. Se digitaliz6 ala pacientey seinicio tra-
tamiento con rifampicina, isoniacida y pirazinamida de forma
empirica. Se realiz6 puncién pulmonar siendo tanto los cultivos
como las citologias del material extraido negativos. Al décimo dia
ante el empeoramiento clinico y gasométrico de la paciente (gaso-
metria arterial con FiO, a 35%: PaO,: 52, PaCO,: 35, pH: 7,38 y
bicarbonato: 27,8 mmol/l) se afadié 6-metilprednisolona a dosis de
80 mg a dia con desaparicion de la fiebre y ligera mejoria de la
insuficienciarespiratoria. En el control ecocardiografico se observo
aumento de tamafio del derrame pericardico y en la radiografia de
térax aumento de los infiltrados alveolares bilaterales por lo que se
solicitd a servicio de Cirugia Torécica la realizacion de biopsia
pulmonar siendo el diagndstico compatible con angiosarcoma pul-
monar metastasico de origen no especificado (Fig. 2). La paciente
fue trasladada al servicio de Oncologia médica donde falleci6 alas
24 horasdeiniciar el tratamiento con quimioterapia. La autopsiano
fue concedida.

o —
Fig. 1. TAC de tdrax con imdgenes nodulares bilaterales de bordes
imprecisos.

Fig. 2. Biopsia pulmonar con tinicién de hematoxilina-eosina en la
que se observa una lesién con vasos de contornos irregulares, que
presenta endotelios de células malignas, pleomérficas que se pro-
yectan hacia las luces. Las células tumorales también forman areas
sélidas con frecuentes mitosis.

DISCUSION

El angiosarcoma es un tumor vascular maligno poco fre-
cuente que afecta predominantemente a varones con mayor
incidencia a partir de los 60 afios. Cualquier 6rgano puede ser
el origen primario de este tumor siendo los lugares mas fre-
cuentes de afectacion la piel (33%) y tejidos blandos profun-
dos (24%). Les siguen a distancia, la mama (8%), higado
(8%), hueso (6%), bazo (4%), corazén y grandes vasos (3%),
Orbita (3%), &rea ORL (4%) y otros (7%) (2,3). La afectacién
pulmonar por angiosarcoma es rara, siendo mas frecuente la
afectacion metastésica que la presencia de un tumor primario
pulmonar, aunque desde €l punto de vista clinicopatol 6gico
son superponibles ambas formas (4). El pulmén es uno de los
lugares mas frecuentes de af ectacion metastasica junto con €l
higado y los ganglios linféticos, apareciendo metastasis pul-
monares en € 60-80% de |os angiosarcomas cutaneos y cardi-
acos (1).

En lo que se refiere a la etiologia, se ha relacionado
angiosarcoma hepatico con la exposicion a cloruro de vinilo,
pesticidas derivados del arsénico y didxido de torio (Thoro-
trast) (5,6). También se han descrito casos de angiosarcomas
Oseos y de tejidos blandos tras radiaciones (5) y casos post-
mastectomia radical (con aparicion del tumor en la extremi-
dad superior con linfedema)(1). Se ha publicado por udltimo
relacion entre el uso de feniletilhidracina y € desarrollo de
angiosarcoma (7).

Clinicamente destaca en casi todos los casos la presencia
de hemoptisis, que puede ser episddica con intervalos libres
probablemente por hemorragias autolimitadas, como ocurrio
en nuestra paciente o en formade hemoptisis masiva (8). Patel
y Ryu (1) en su serie abjetivaron hemoptisis en el 50% de los
pacientes. Otra sintomatol ogia frecuente es |a pérdida de peso,
tos, dolor torécico o disnea. A veces se presentan con clinica
atribuible a la afeccion pleural, como neumotdrax, hemo-
neumotdrax o derrame pleural en relacién con metastasis sub-
pleuraes, o incluso con cavitacion de las lesiones (1,9). En
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ocasiones aparecen en forma de hemorragia pulmonar difusa
(4,7,10-12) a la que pueden atribuirse los infiltrados alveola-
res visualizados en nuestra paciente en la evolucién de la
enfermedad y la insuficiencia respiratoria que present6 en los
momentos finales. Hasta un 20% de |os casos son asintométi-
cosy solo se descubren en laautopsia (1). Yousem (4) y Zwa-
veling et a (8), presentan casos similares al nuestro, obser-
vandose en el caso de este Ultimo autor hemoptisis, infiltrados
nodulares bilaterales y anemia, 1o que llevé en principio a
hacer el diagndstico erréneo de hemosiderosis pulmonar idio-
patica.

En nuestro caso, al igual que en los casos de Juan Pastor
y Riu (2) y Bic et a (5) la afectacion pulmonar y pericardica
hace pensar que €l tumor primario pudiera estar situado en
organos préximos a estas dos localizaciones y con ato
potencia de metastatizacion. En este sentido, debe de consi-
derarse la posibilidad de angiosarcoma primario cardiaco
como mayor probabilidad, y ya menos probable el angiosar-
coma primario de arteria pulmonar y el angiosarcoma pri-
mario pericardico; los tumores en estas localizaciones
metastatizan frecuentemente al pulmoén y no es infrecuente
que se manifiesten clinicamente s6lo como enfermedad pul-
monar. El angiosarcoma cardiaco es una enfermedad rara, de
mal prondstico, que aparece preferentemente en varones y
en laedad mediade lavida (5). En la serie de Strohl (13), el
86% de los pacientes se presentaron con sintomas de enfer-
medad pericérdica o fallo cardiaco derecho congestivo cau-
sado por una obstruccién de la vena cava u obstruccién del
tracto de salida del ventriculo derecho. La auricula derecha
es con mucho el lugar més frecuente de origen de la enfer-
medad. Se pueden observar metéstasis en los pulmones, gan-
glios linféticos e higado (13).

Es dificil hacer el diagndstico de angiosarcoma cardiaco
antes de la necropsia (8). En el caso descrito por Bic et al.
(5) el paciente cursd con derrame pericardico como ocurrio
en nuestro caso, sin embargo pese a haber realizado tres
ecografias cardiacas y revisadas éstas después de obtener el
diagnéstico en la necropsia, no se pudo evidenciar en las
mismas la presencia del tumor cardiaco. No existe una
interpretacion para explicar esta discrepancia aungque algu-
nos factores como la ecogenicidad atipica y €l desarrollo
conceéntrico del tumor pueden contribuir a ello. La RNM y
la ecocardiografia transesof 4gica parecen ser mas promete-
doras por su mayor sensibilidad y capacidad resolutiva
(5,14).

La afectacion pericardica por angiosarcoma también es
muy infrecuente y muchas veces representa la extension peri-
cérdica de un angiosarcoma cardiaco primario (2). Suele ser
mas frecuente en varones y la afectacion pericardica es habi-
tualmente difusa. Clinicamente se presentan como derrame
pleuropericardico hemorrégico, fiebre y dolor toracico, y no
es infrecuente que se orienten como un proceso infeccioso o
inflamatorio. Acostumbra a tener una evolucion rapida con
constriccién o taponamiento cardiaco y tiene una especial ten-
dencia a producir metéstasis pulmonares.

En los grandes vasos toracicos como la arteria pulmonar,
la aorta o incluso las venas pulmonares, se dan sarcomas pri-
mariosy entre los diferentes tipos se encuentra el angiosarco-
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ma. Son tumores que afectan mas a mujeres, sobre todo a par-
tir de los 40 afios de edad. Clinicamente destaca siempre la
afectacion pulmonar, pues metastatizan en e 70% de los
casos. En la arteria pulmonar se dan sobre todo en el tronco
principal y no es infrecuente la afectacion pericardica por
extension transmural del tumor (2).

El diagndstico precoz no es habitual por el bajo indice
de sospecha derivado de larareza del tumor. Laradiografia
de térax puede revelar un gran nimero de hallazgos que
van desde la radiografia de térax normal hasta la presencia
de multiples imégenes nodulares que es la forma de presen-
tacion en el 70% de los casos (1,2) con o sin derrame pleu-
ral acompanante, hasta infiltrados alveolares difusos com-
patibles con hemorragia pulmonar, habiéndose presentado
en nuestra paciente ambas formas radiol 6gicas alo largo de
la evolucién de la enfermedad. Puede presentarse también
como una lesion Unica. El papel de la ecocardiografia, €l
TAC y la RNM no esta claro en esta rara entidad, pero
parece que la RNM del térax puede ayudar a confirmar la
naturaleza vascular del angiosarcoma. Tanto la biopsia
transbronquial como la biopsia transtorécica se han utiliza-
do para establecer el diagnostico sin riesgos de sangrado.
En muchos casos se precisa una biopsia pulmonar abierta
parallegar a diagnostico, como ocurrid en nuestra pacien-
te (10).

Aunque los criterios histopatolégicos iniciales para el
diagnéstico de angiosarcoma fueron descritos por Stout en
1940, la distincién entre lesiones benignas y malignas asi
como la definicion del lugar primario de la neoplasia pueden
ser dificiles. Ademés pueden encontrarse hallazgos histopato-
|6gicos similares en e tumor bronquioloalveolar intravascu-
lar, el sarcoma de Kaposi y otros tumores vasculares menos
diferenciados (1).

El tratamiento sigue siendo desalentador sobre todo en los
angiosarcomas metastasicos (5,7,8) con una supervivencia
media de 9 meses tras el diagndstico (1). Se han utilizado
diferentes modalidades terapéuticas como radioterapia, qui-
mioterapia (incluyendo adriamicina y metrotexate), e inter-
venciones quirdrgicas como la reseccién en cufia o la neumo-
nectomia pero ninguna ha demostrado ser draméticamente
efectiva. El pronostico puede estar influenciado por € grado
de diferenciacion del tumor, siendo las neoplasias bien dife-
renciadas de un curso més indol ente.

En nuestro caso lainfiltracién difusa de ambos pulmones
por e tumor, asociado al sangrado aveolar, condujo a la
paciente a una insuficiencia respiratoria. Al igual que en €
caso de Segal et a (10), la paciente evoluciond fatalmente en
un corto espacio de tiempo desde €l inicio de los sintomas.

Es importante incluir el angiosarcoma en el diagndstico
diferencial de pacientes con hemoptisis e iméagenes nodulares
radiol6gicas. En aquellos pacientes que presenten de forma
simultanea metéstasis pulmonares y derrame pericardico debe
de sospecharse la posibilidad de un tumor cardiaco. Por Ulti-
mo, en caso de objetivarse una hemorragia pulmonar en
pacientes que hayan recibido radioterapia previa o en pacien-
tes con una mastectomiaradical debe de considerarse la posi-
bilidad de un angiosarcoma primario o metastasico pulmonar
(1,10).
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