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RESUMEN

OBJETIVO: El angiosarcoma primario de la mama,
representa el 0,04 % de todos los tumores malignos de
mama. METODO: Paciente femenina de 22 afios de edad,
sin antecedentes patolégicos ni familiares de relevancia,
presentd nédulo retroareolar de mama izquierda de rapido
crecimiento con cambios de coloracién violdcea en piel
subyacente al tumor, acude a médico quien realiza estudios
paraclinicos y realiza toma de biopsia con trucut, que
reporto proceso inflamatorio crénico, y se indica tratamiento
ambulatorio; al aumentar los sintomas acude a la consulta
en nuestro hospital. RESULTADOS: Al examen fisico
presenta asimetria mamaria, drea de coloracién violdcea
en unién de cuadrantes superiores de mama izquierda,
tumor palpable retro-areolar, sélido de 15 cm x15 cm de
didmetro, con adenopatias axilares ipsilateral la mayor
de 2 cm. Se realizé ultrasonido mamario y resonancia
magnética nuclear concluyéndose elementos nodulares
miultiples, plastrén adenomegdlico axilar izquierdo,
BIRADS V, con posterior biopsia con trucut eco-dirigida,
que reporta angiosarcoma moderadamente diferenciado
por lo que se realiza mastectomia radical modificada con
diseccién de los niveles I y II de Berg, con colocacién
de injerto aut6logo de muslo. Se discute en conjunto
con el Servicio de Oncologia Médica, indicandosele
radioterapia adyuvante. CONCLUSION: El diagnéstico
de angiosarcoma primario de la mama es dificil al no existir
signos clinicos y radiolégicos patognomonicos. Al ser
una neoplasia mesenquimal maligna poco frecuente, pero
con una elevada morbimortalidad, la cirugia constituye la
base del tratamiento. Los beneficios de la quimioterapia y
radioterapia adyuvante ain no estdn definidos.

PALABRAS CLAVE: Ciéncer, mama, angiosarcoma,
primario, tratamiento.

Recibido: 19/02/2014 Revisado: 20/03/2014
Aceptado para publicacion: 20/05/2014

SUMMARY

OBJECTIVE: The primary angiosarcoma of the
breast represents 0.04 % of all malignant breast tumors.
METHOD: We present a female patient 22 years of age,no
pathological or family history of relevance, she presented
nodule retro areolar of her left breast of rapid growth with
purplish discoloration on underlying skin tumor, she goes
to doctor who performs para-clinical studies and performs
trucut biopsy decision, its reporting chronic inflammatory
process, he indicating outpatient treatment; to increase the
symptoms the patient go to the consultation in our hospital.
RESULTS: In the physical examination presents breast
asymmetry, area of purplish coloration in union of upper
quadrants of the left breast, retro-areolar and solid palpable
tumor of 15 cm x 15 cm in diameter, with the greater than
2 cm ipsilateral axillary lymphadenopathy. She was breast
ultrasound and magnetic resonance imaging concluding
items: Nodular multiple plastron left axillary adenomegalic,
BIRADS V,with subsequent biopsy with echo-guided trucut,
which reports angiosarcoma moderately differentiated by
what is radical mastectomy with dissection of the levels I
and II of Berg, with placement of autologous graft of thigh.
Discussed together with the medical oncology service,
were indicating adjuvant radiotherapy. CONCLUSION:
Diagnosis of primary angiosarcoma of the breast is difficult
in the absence of pathognomonic clinical and radiological
signs. Being a rare malignant mesenchymal neoplasia, but
with a high morbidity and mortality, surgery is the mainstay
of treatment. The benefits of adjuvant radiotherapy and
chemotherapy are not yet defined.
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INTRODUCCION

1 angiosarcoma de mama repre-

senta un 0,04 % de todos los

tumores malignos de mama. Es

un tumor de estirpe mesenquimal

y algunos autores lo describen

como el maés letal dentro de los
tumores malignos ». Los primeros casos de
angiosarcoma fueron descritos por Schmidt en
1887. Posteriormente en 1907 Bormannrealizé la
primeradescripcidn,yaclésica,de laenfermedad
ala que llam¢ “hemangioma metastatizante” V.
Los angiosarcomas de mama no metastasicos
también los podemos clasificaren 2 tipos segtin su
origen: primarios y secundarios. Los secundarios
son aquellos en los que encontramos un factor
etiolégico predisponente como puede ser la
radiaciény el linfedema, generalmente asociados
al tratamiento de un cancer de la mama .

El angiosarcoma primario ocurre en mujeres
jovenes, sin historia previa de carcinoma
mamario u otros factores asociados. La edad
media de presentacion es de 35 afios con un
rango que vadesde los 14 afios hasta los 82 afios;
generalmente se presentan como un aumento
difuso de lamama, concomitantemente cambios
de coloracion en la piel adyacente al tumor, que
se describe en un tercio de los pacientes como
una coloracién azulada G,

Posterior a la introduccién de los métodos
de muestreo limitado para el diagndstico
preoperatorio de las lesiones en mama (puncién
aspiracién con aguja fina o biopsia con aguja
gruesa), se ha incrementado la importancia para
el médico de tener en cuenta que los tumores no
epiteliales pueden desarrollarse en la mama, sin
embargo,el patélogo puede encontrar dificultades
al hallarse frente a un posible angiosarcoma,
debido a que estos deben ser diferenciados de las
proliferaciones vasculares benignas,carcinomas
metaplésicos y tumor phyllodes maligno®. Porlo
tanto,cabe destacar laimportanciade los métodos
de inmunohistoquimica con los marcadores

CD31,CD34,BMA120 y antigeno Factor VIII.
Entre otros métodos diagndsticos se encuentran
la mamografia, el ultrasonido mamario y la
resonancia magnética, pero son de poco valor
porque sus caracteristicas imaginoldgicas son
similares alas de las lesiones benignas ©©,cuando
la lesién no ha alcanzado grandes dimensiones.
Es importante el indice de sospecha clinica
asi como, insistir en el diagnéstico diferencial
cuando hay discordancia entre la clinica, la
imagen y la biopsia, para hacer la diferencia al
momento del diagndstico.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 22 afios de edad,
sin antecedentes patolégicos ni familiares de
relevancia, quien refiere inicio de enfermedad
en agosto de 2012, present6 noédulo retroareolar
de mama izquierda de rapido crecimiento con
cambios de coloracién violdcea en la piel
subyacente al tumor,acude amédico quienrealiza
estudios paraclinicos y realiza toma de biopsia
por puncidn-aspiracién con aguja fina y biopsia
por trucut en varias oportunidades, reportando
proceso inflamatorio crdénico, indicando
tratamiento ambulatorio con antibiético-terapia,
antiinflamatorios y esteroides, por persistir y
aumentar los sintomas tanto el tamaiio del tumor
como los cambios de coloracion en la piel de la
mama, acude a la consulta de cirugia general del
Hospital Militar “Dr. Carlos Arvelo™.

Examen fisico presenta asimetria mamaria,
con drea de coloracién violdcea en unién de
cuadrantes superiores de mamaizquierda, tumor
palpable retro-areolar, sélido, mévil de 15 cm
x 15 cm de didmetro, con adenopatias axilares
ipsilateral la mayor de 2 cm de didmetro (Figura
1). Se realiz6 ecografia mamaria: reportando
caracteristicas eco-morfolégicas compatibles con
respuesta inflamatoria de la mama izquierda con
un indice deresistenciamenora0,5. Resonancia
magnética nuclear: donde se evidencia en fase
pre contraste, elementos nodulares multiples,
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heterogéneos, que ocupan difusamente la mama
izquierda provocando engrosamiento de la piel
y observandose también un importante plastron
adenomegdlico en regién retro-pectoral y
prolongacion axilar del lado izquierdo,en la fase
pos contraste demuestra imagenes “en estallido
de cohetes” miiltiples, indicando aumento de la
angiogénesis en la misma y con caracteristicas
netamente multicéntricas. Al observarse en la
fase parenquimatosatardia, se evidencia que hay
una zona central de la masa que no se acentta,
pareciendo corresponder a una zona de necrosis
intra-tumoral, clasificandose como un BIRADS
V. Se tomé biopsia eco-dirigida con trucut
(N° 13-00321), la cual reporta: angiosarcoma
moderadamente diferenciado.

Figura 1. Paciente.

Inmunohistoquimica: angiosarcoma GII
(CD34,CD 31 inmuno-reaccion positiva difusa
en las células tumorales). Se discute en reunion
de servicio practicindose: mastectomia radical
modificada con diseccién de los niveles I y 11
de Berg, mas colocacién de injerto autélogo de
muslo por parte del servicio de cirugia plastica
y reconstructiva.
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Figura 2. Aspecto macrsocépico del tumor.

Biopsia N° 1922-13: glandula mamaria
izquierda. Mastectomia radical: angiosarcoma
de alto grado, tamafio tumoral de 15 cm x13 cm
x 7 cm, que compromete todos los cuadrantes,
borde de reseccion profundo estrecho de 0,5
cm, complejo areola-pezén en contacto con la
lesién (Figura 2), conteo mitdtico 8 por campo
de gran aumento, presencia de diseminacién
tumoral vasculo-linféatica, moderada respuesta
inflamatoria linfocitaria y desmoplésica.
Angiosarcoma metastasico en 7 de 14 ganglios
linfaticos evaluados.

Inmunohistoquimica: angiosarcoma de alto
grado (CD34 inmuno-reaccién positiva en las
paredes vasculares, factor VIII, CD31 inmuno-
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reaccion positiva en el 100 % de las células
tumorales, Ki67 inmuno-reaccién positiva en
el 25 % de las células tumorales, citoqueratina
AE17AE3: inmuno-reaccién negativa en las
células tumorales. Se discute en conjunto con
el Departamento de Terapéutica Oncoldgica,
indicandosele radioterapia adyuvante.

DISCUSION

El angiosarcoma de mama es un tumor
mesenquimal maligno poco frecuente, con
mal prondstico, donde se ha descrito una
supervivencia media después de su diagndstico
que varia entre 1,9 afios y 2,1 afios. En la
revision de las neoplasias malignas de la mama
desde el afio de 1998 a 2003 que se realizo en el
Instituto Oncolégico “Dr. Miguel Pérez Carrefio”
de 856 pacientes, tan solo 6 correspondieron
a sarcoma de la mama (0,7 %), de estos solo
3 fueron angiosarcoma ©, lo que nos reitera
la baja incidencia de esta neoplasia que no es
directamente proporcional a su comportamiento
agresivo. Se describe una mayorincidenciaentre
la tercera y la cuarta década de la vida y aunque
su etiologia es desconocida, la aparicién en edad
temprana de la vida ha llevado a sospechar que
la actividad hormonal es un factor importante
en la etiopatogenia .

Macroscépicamente se presenta como un
tumor friable de apariencia esponjosa con
cavernas y areas hemorrédgicas, su tamaifio varia
entre 1,5 cma 12 cmde diametro,de crecimiento
infiltrante al parénquima adyacente, asi como
al tejido adiposo. Microscépicamente estd
compuesto por miultiples canales vasculares
anastomosados entre si. Se pueden también
apreciar células fusiformes en proporcion
variable, asi como nidos sélidos y papilas ©7.

Se clasifican en tres tipos segun su diferen-
ciacién, que van desde bien a pobremente
diferenciados basado en la degradacion celular
atipicadel endotelio asi como,en la proliferaciéon
de células fusiformes, papilas, dreas sélidas y

focos de necrosis . En el estudio original de
Rosen y col., se report6 una sobrevida libre de
enfermedad a los 5 afios después del tratamiento
del angiosarcoma paralos de bajogradode 76 %,
grado intermedio 70 % y alto grado 15 % @.

Uno de las principales dificultades es
el diagndstico inicial, no solo clinico, sino
radiolégico e histolégico, que continda siendo
erroneo en la mayoria de los casos reportados;
eso se explicaria no solo por la baja incidencia,
sino por la ausencia de signos patognomonicos
clinicos y radiolégicos, es por ello, que
debemos insistir en el diagnéstico diferencial
histolégico con: proliferaciones vasculares
benignas, carcinomas metaplasicos, tumores
phyllodes, angiosarcoma epiteliode, sobre todo
en los pequefios especimenes de biopsias donde
solo se extraen areas solidas, sin olvidar los
carcinomas mamarios de alto grado asi como
otros sarcomas @, un retraso en el diagnéstico
inicial tiene relacién directa con la evolucién
y el pronéstico de la enfermedad, como
pudimos evidenciar en el caso presentado 9.
La inmunohistoquimica se emplea como una
herramienta para el diagndstico de este tipo
de neoplasias, donde se utilizan marcadores
epiteliales, endoteliales (CD34 Y CD31) y otros
marcadores para sarcomas para un correcto
diagndstico @.

El tratamiento primario de los sarcomas es la
cirugiay esto seextiende igualmente alamama,se
describen mastectomias parciales, lumpectomias,
que incluyen el tumor con méargenes libres de
enfermedad, pero va a depender muchas veces
del tamaifio del tumor y de los mismos principios
de cirugia conservadora; sin embargo, en la
mayoria de los casos este tipo de neoplasias
alcanzan grandes dimensiones, bien sea por
retrasos del diagndéstico, biologia tumoral y/o
comportamiento agresivo de la enfermedad; por
lo que la mastectomia se convierte en la primera
indicacidn, sinembargo,no debemos olvidar que
obtener los margenes quirdrgicos negativos es
mads importante que el tipo de cirugia que se vaya
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a practicar®. Si bien es cierto, que la diseccién
ganglionar axilar no forma parte del tratamiento
quirdrgico del angiosarcoma de mama, hay
estudios en los que se han reportado ganglios
positivos en disecciones axilares realizadas en el
tratamiento del angiosarcoma,tal y como ocurrié
en nuestro caso, donde la paciente presentd
adenopatias clinicamente positivas.

Enausenciade datos especificos sobre sarcoma
en mamas, las indicaciones de tratamiento
adyuvante con quimioterapia pueden seguir las
indicaciones paralos sarcomas de partes blandas
en general; las cuales son: tumores de alto grado
(IT o III), tamafio mayor a 5 cm y margenes
positivos en la reseccién. La literatura describe
como tratamiento adyuvante en estas pacientes el
uso deradioterapiaexternaal lecho tumoral,para
disminuir el porcentaje de recurrencialocal enun
20 % al 50 %, igualmente se utiliza como arma
terapéutica el tratamiento con antineoplasicos
como doxorrubicina y ciclofosfamida ©®. La
ifosfamida y antraciclina se han considerado
una alternativa vilida aunque débil al paclitaxel
o doxorrubicina liposomal, en vista de que los
efectos adversos son mejor tolerados ©; sin
embargo, no hay consenso sobre el beneficio
aportado y para algunos autores no se justifica
el uso de quimioterapia adyuvante porque no se
tienen datos sobre la mejoria de la supervivencia
libre de enfermedad o supervivencia global.

La quimioterapia paliativa es usada como
tratamiento en enfermedad metastasica. Entre
los nuevos farmacos descritos para sarcomas de
mama metastasicos se incluyen: palifosfamida,
erbulin, imatinib aunque atn no hay datos
reportados sobre el efecto de los mismos ©,
mientras que la radioterapia puede ser utilizada
cuando se presentan sintomas locales. ElI
tratamiento adyuvante debe ser individualizado
de acuerdo con las pautas en cada servicio
oncoldégico, hastaque tengamos datos mésreales
de un beneficio tangible.

El diagnéstico de angiosarcoma primario de
la mama es dificil al no existir signos clinicos
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y radiolégicos patognomoénicos. Al ser una
neoplasia mesenquimal maligna poco frecuente,
peroconunaelevada morbimortalidad, lacirugia
constituye labase del tratamiento. Los beneficios
delaquimioterapiay radioterapia adyuvante atin
no estan definidos.
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