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RESUMEN

Los sarcomas de la cabeza y cuello son raros, solo el 5% de todos los
sarcomas aparecen en esta region.

El angiosarcoma es una neoplasia que representa el 2% de todos los
tumores de tejido blando, el 60% ocurre en la piel y tejido blando, el 50% en la
region de la cabeza y cuello y entre estos ultimos solo el 4% de los casos en el
tracto aereodigestivo superior. Se informa el caso de una mujer de 52 anos sin
antecedentes con cefalea, lagrimeo, sensacién de cuerpo extrafio en fosa nasal
izquierda y epistaxis. En la TAC se identifico un tumor en fosa nasal izquierda que
invade hasta la lamina 6sea del craneo. El reporte histopatologico fue de
angiosarcoma. Se revisaron y analizaron los casos reportados en la literatura
desde el afio 1976 al 2004.

En conclusion los angiosarcomas del tracto aereodigestivo superior tienen
un mejor pronostico con mayor sobrevida sin enfermedad, en comparacion a los
de la piel o tejidos blandos. La recurrencia se relaciona estrechamente con la
positividad de los margenes quirurgicos. El tratamiento es a base de reseccion
quirurgica completa con radioterapia.

Palabras clave: cavidad nasal, angiosarcoma, tumores vasculares



ABSTRACT

The 5% of all neoplasias of the head and neck are sarcomas. The
angiosarcoma comprise the 2% of all soft tissue tumors, the 60% occur in the skin
and soft tissue, the 50% in the head and neck and only the 4% occur in the upper
aerodigestive tract. We report a case of a 52 years old healthy woman with
headache, weeping, foreign body sensation in left nose and epixtasis. The TAC
identified a tumor in the left nostril that invaded the osseous lamina of the skull.
The histopathologic diagnosis was angiosarcoma. A review and analysis of the
reports in the literature from 1976 to 2004 was made.

In conclusion the angiosarcomas of the upper aerodigestive tract have a
better prognosis and long term survival free of disease than their soft tissue and
skin counterparts. The recurrence is strongly related with the positive resection
margins. The ideal treatment is with complete surgery and radiotherapy.

Key words: nasal cavity, angiosarcoma, vascular tumors
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INTRODUCCION

Los sarcomas de la region de cabeza y cuello son entidades raras, de
acuerdo a la base de datos del Memorial Sloan-Kettering Cancer Center solo el
5% de todos los sarcomas aparecen en esta region (1).

Los angiosarcomas son neoplasias malignas de rapido crecimiento
originadas en las células endoteliales, representan el 2% de todos los tumores de
partes blandas (sarcomas) y el 60% se localizan en la piel (piel cabelluda) y solo el
4% se origina en las mucosas de las vias aereo-digestivas superiores (VADS) (2-

3). El caso que aqui informamos se localiza en la fosa nasal.



REPORTE DE CASO:

Se trata de mujer de 52 anos de edad previamente sana. Inicid su
padecimiento 2 meses previos a su ingreso con cefalea hemicraneana izquierda,
epifora en ojo izquierdo, epistaxis y sensacion de cuerpo extraino en fosa nasal
izquierda.

Se realiz6 tomografia axial computada de macizo centro-facial que mostré
un tumor en fosa nasal izquierda de 5x4x0.5cm, con invasion a etmoides, erosion
de la lamina cribosa, destruccion de la cara interna de la orbita e infiltracion a
grasa periorbitaria con desviacion externa del globo ocular (figura 1).

Se efectud reseccion craneo-facial por abordaje combinado bicoronal y
transfacial con reconstruccion de la base anterior del craneo.

Recibio el equivalente a 50 Gy en 23 fracciones de radiacion ionizante en
sitio del tumor primario. Un afio y medio posterior a la cirugia en las tomografias
de control y en la nasofaringoscopia no se observa actividad tumoral local ni

metastasica.



HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS:

Microscopicamente se observo una neoplasia maligna con formacion de
canales vasculares irregulares que se anastomosan entre si formando una red
vascular. Estos canales se encontraban revestidos por células endoteliales, la
mayoria presentaban nucleos hipercromaticos, pleomorfismo leve a moderado vy
escasas mitosis atipicas (figuras 2 y 3), en algunas zonas el endotelio presentaba
proyecciones pseudopapilares hacia la luz del vaso (figura 4). Microscopicamente
los bordes quirurgicos estaban libres de neoplasia. Con estos hallazgos se hizo el

diagndstico de angiosarcoma de fosa nasal.



REVISION DE LA LITERATURA Y DISCUSION

El angiosarcoma es una neoplasia rara en tracto aéreo digestivo superior.
En el registro del Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas (AFIP) se cuenta
con 366 casos registrados entre 1966 y 1977, de los cuales solo 13 (4%) se
localizan VADS (4). En el estudio realizado por Solomons en el Hospital MD
Anderson comprenden solo el 1% de todos los sarcomas (5). A partir de 1977 a la
fecha solo casos aislados o series pequefias han sido informados en la literatura.

En la literatura revisada de 1976 al 2004 se encontraron 14 informes de
casos aislados de angiosarcomas en VADS (tabla1). La edad media fue de 51
anos, y el sitio mas comun de presentacion fue el seno maxilar (6 casos).

La gran mayoria de los pacientes con angiosarcomas de la region de
cabeza y cuello tienen un tiempo corto de sintomatologia previa al diagnostico
que varia entre 4 a 8 semanas (13), en los casos aqui analizados el tiempo

promedio de sintomas fue de 7.1 meses.

La localizacion de esta neoplasia parece no influir de manera importante en
el tiempo de sintomatologia previo al diagndstico, ya que los caso de mayor y
menor tiempo de evolucion se localizaron en el seno maxilar.

La etiologia de estos tumores es desconocida, se han referido ciertos
factores de riesgo o predisponentes como son: linfedema crénico, exposicion a
radioterapia, exposicion a cloruro de vinyl y a 6xido de torim (18-19), de los 14
casos revisados en la literatura un paciente tenia historia de radioterapia 2 afios
previos por carcinoma de laringe, y otro trabajaba directamente con cloruro de

vinyl.



Histologicamente los angiosarcomas se dividen en bien diferenciados
cuando presentan canales vasculares que se anastomosan entre si, células
endoteliales con nucleo grande hipercromatico, bajo indice de mitdsis y
proyecciones pseudopapilares hacia la luz del vaso. Los poco diferenciados
presentan focos de areas soélidas con células epiteloides o fusiformes que simulan
carcinomas u otro tipo de sarcoma (3,13).

Algunos autores como Panje y Maddox, refieren que los angiosarcomas del
tracto aereodigestivo superior muestran un alto grado de diferenciacion, con pocas
areas solidas, pocas mitosis y escasas formaciones pseudopapilares (6,20).

La poca prevalencia de esta neoplasia no permite que exista un tratamiento
‘estandar” con alto nivel de evidencia; el tratamiento considerado adecuado con
base a la experiencia obtenida es la reseccion amplia con limites
microscopicamente libres seguida de radioterapia a 4000-5000 rads; aunque se
sabe que los angiosarcomas son radiosesibles, no hay evidencia de que sean
radiocurables (14). El uso de la quimioterapia aun es evaluado pero tiene pocos
resultados satisfactorios (15).

De los casos revisados, un paciente recibio solo radioterapia y a 7 meses
de seguimiento no presenté enfermedad (caso 5), 3 pacientes (casos 3, 11 y 14)
recibieron tratamiento solo con cirugia radical con reporte de limites negativos y
una sobrevida media de 30 meses libres de enfermedad.

Dos pacientes (casos 10 y 13) recibieron solo quimioterapia en forma
paliativa ya que fueron considerados fuera de tratamiento meédico, ambos

fallecieron, uno con enfermedad metastasica.



Nueve pacientes incluyendo el aqui reportado fueron tratados con cirugia y
radioterapia, de todos estos solo dos pacientes (6 y 8) presentaron recurrencia, el
paciente 8 tuvo limites quirurgicos positivos y fue catalogado histolégicamente de
alto grado presentando una recurrencia al mes de la cirugia, el paciente 6
presentd recurrencia a los 6 meses y murid a los 27 meses con enfermedad
metastasica, en este ultimo caso los limites quirurgicos no fueron referidos en el
informe (tabla 2).

Cabe recordar que el factor prondstico mas importante para recurrencia
en angiosarcoma es el estado de los bordes quirurgicos (19).

El angiosarcoma originado en piel o partes blandas del area de cabeza y
cuello tiene un mal prondstico, 50% de los pacientes mueren en los primeros 25
meses Yy la sobrevida a 5 afios es del 12% (21,22).

Se ha sugerido que el angiosarcoma del macizo centro-facial tiene mejor
pronostico que el localizado en la piel cabelluda debido a su mayor grado de
diferenciacioén y al diagndstico precoz (3, 22), el 50% de estos pacientes sobrevive
alos 2 afnos y el 22% a 5 afos (3). De los casos aqui analizados incluyendo el
presentado el tiempo promedio de sobrevida fue de 20.8 meses.

Las metastasis cervicales ocurren entre el 10-15% de todos los pacientes y
las metastasis a distancia a hueso, higado, pulmén o piel se observan en el 30%
de los pacientes en un tiempo promedio de 24 meses (10). De los casos revisados
ningun paciente presentaba metastasis ganglionares al momento del diagndstico,

y solo dos casos presentaron metastasis a distancia, ambos fallecieron (tabal 2).






En conclusion los angiosarcomas de VADS tienen un mejor prondstico con
mayor tiempo de sobrevida sin enfermedad que aquellos de la piel o tejidos
blandos, debido a que son mejor diferenciados.

La recurrencia se relaciona estrechamente con la positividad de los
margenes quirurgicos. El tratamiento de eleccion se basa en reseccion quirurgica

completa con limites negativos y posteriormente radioterapia.
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AUTOR R [ CASO [ EDAD | G [ SITIO TAMANO | TEIMPO DE | SINTOMAS | TRATAMIENTO
E E EVOLUCION
F N PREVIO A
E E DIAGNOSTI
R R co
E o
N
c
[
A
PISANI 3 (1 67A | F | HIPOFARI | 4CM NR DISFAGIA | FARINGOLARINECT
NGE Y OMIA TOTAL+RT
DISFONIA
SOLOMONS 5 |2 33A | M | SENO NR 6 M EPIXTASIS | MAXILECTOMIA+RT
MAXILAR
KIMURA 73 8A M | CAVIDAD | NR 12M EPIXTASIS | MAXILECTOMIA+RI
NASAL NOTOMIA
MAHESHWAR |8 | 4 76A | M | OROFARIN | 7.5 x45 |7M DOLOR FARINGOPALATEC
GE CM GARGANT | TOMIA +RT
A
MCCLATCHEY |9 |5 26A | F | SENO NR ™ EPIXTASIS | RT
MAXILAR
WILLIAMSON |1 |6 48A | M| SENO NR 6 M DOLOR Y | RT+MAXILECTOMIA
MAXILAR EDEMA
MEJILA
BANKACI 17 68A | M | SENO NR 36 M EPIXTASIS | MAXILECTOMIA+RT
1 MAXILAR DOLOR Y
DIPLOPIA
SHARMA 18 10A | M | SENO NR NR DOLOR MAXILECTOMIA  +
2 MAXILAR MOLAR Y | RT
EDEMA
MAXILAR
LANIGAN 1719 73A | M | MAXILA Y | 5X3 CM 2M MASA HEMIMAXILECTOMI
3 SENO INTRAORA | A+RT
MAXILAR L Y
HEMORRA
GIA
ZACHARIDES |1 |10 68A | F | MAXILA NR 2M DOLOR QUIMIOTERAPIA
4 ORBITAL
ZAKRZEWSKA |1 [ 11 58A | M | MAXILA NR 6 M LESION MAXILECTOMIA
5 HEMORRA
GICA
KURIEN 112 38A | M| CAVIDAD | 4X2CM 2M OBSTRUC | RT+MAXILECTOMIA
6 NASAL CION
NASAL
OLIVER 113 69A | F | CAVIDAD | NR 3M DESVIACI | QUIMIOTERAPIA
7 ORAL ON FACIAL
FERLITIO 1| 14 73A | M | LARINGE | 2CM 8 M DISFAGIA | FARINGOTOMIA
8
ORDOREZ 15 52A | F | CAVIDAD | 5x4CM 2M CEFALEA | RESECCION
NASAL Y CRANEOFACIAL+RT
LAGRIMEO

Tabla 1: resumen de los 15 casos publicados de angiosarcomas de la via aereodigestiva superior desde
1976 al 2004
NR: no referido,; RT: radioterapia.



CASO RESECCION TIEMPO DE | EVOLUCION
TOTAL SEGUIMIENTO

1 Sl 39M MSE

2 Sl 27T M VSE

3 Sl 8M VSE

4 NO 12M VSE

5 SOLO RT 7™M VSE

6 NR 27 M MCE*(REC A 6M)

7 Sl 22 M VSE

8 NO 3M VCE (REC 1 M)

9 NO 33 M VSE

10 SOLO QT 24 M MCE*

11 Sl 14 M MSE

12 NR 7™M VSE

13 SOLO QT 3M MCE

14 Sl 69 M MSE

15 Sl 18 M VSE

Tabla 2: muestra el seguimiento y evolucion de los 15 casos presentados.

*Enfermedad metastdsica

RT: radioterapia; QT: quimioterapia
REC: recurrencia; VVSE: vivo sin enfermedad; VVCE: vivo con enfermedad; MSE. muerto sin enfermedad;
MCE.: muerto con enfermedad.
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Figura 1: Tomografia axial computada del macizo facial que muestra la lesion en cavidad nasal izquierda
con invasion a etmoides y orbita.



Figura 2: Tincion con hematoxilina y eosina que muestra una mitosis (flecha)



orfismo de las células

Figura 3. Tincion con hematoxilina y eosina de la lesion donde se observa el pleom

endofeliales.
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Figura 4: Tincion con hematoxilina y eosina donde se observan las proyecciones pseudopapilares hacia la
luz del vaso sanguineo
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