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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Edema facial con févea, un
importante diagnéstico
diferencial

Pitting Edema of the Face, An Important
Differential Diagnosis

Presentacion del caso

Un vardn de 80 afos acude a consulta por presentar edema
facial progresivo de 7 meses de evolucion. Inicialmente el
edema aparecio en las mejillas, pero posteriormente se
extendio a los parpados y, finalmente, se generalizo6 por toda
la cara, localizandose predominantemente en la hemicara
izquierda. Hasta ese momento el paciente no habia recibido
ningun tratamiento para dicha sintomatologia. Dentro de los
antecedentes patolégicos referia diabetes mellitus tipo 2 en
tratamiento con metformina, asi como niveles levemente
elevados del antigeno prostatico especifico (PSA). No referia
ninglin antecedente dermatolégico remarcable.

Figura 1 Edema facial con fovea y eritema predominante-
mente en la hemicara izquierda.

https://doi.org/10.1016/j.ad.2018.04.018

Figura 2 A) Vista panoramica del tumor extendiéndose a
través de la dermis. B) El tumor compuesto por vasos finos
tapizados por células endoteliales atipicas en su cara luminal.
C-F) Inmunohistoquimica mostrando la diferenciacion vascular
y endotelial, asi como un elevado indice proliferativo.

A la exploracion se observaba la presencia de edema
con fovea asociado a eritema; esta clinica afectaba toda
la cara del paciente (incluyendo los parpados y parcial-
mente al cuero cabelludo) (fig. 1). Se realizd una biopsia
cutanea de la mejilla. Histopatoldgicamente se evidenciaba
una tumoracion, pobremente circunscrita, localizada a nivel
de la dermis, y que se extendia en profundidad hacia el
tejido celular subcutaneo. La lesion estaba compuesta por
vasos finos tapizados por células endoteliales con impor-
tante atipia presentando, ademas, cambios proliferativos en
su cara luminal. Estos vasos anomalos disecaban los haces
de colageno dérmico y estaban acompanados por células de
tipo inflamatorio, predominantemente linfocitos pequenos
y células plasmaticas.

Los marcadores inmunohistoquimicos a nivel de las célu-
las endoteliales fueron positivos para CD31, FLI1, CD34 y
D240; el indice proliferativo (Ki-67) fue del 70%. El HHV-8
fue negativo (fig. 2).

¢Cual es su diagnostico?
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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Diagnéstico
Angiosarcoma idiopatico.
Discusion

El angiosarcoma idiopatico de la cabeza y del cuello (/dio-
pathic angiosarcoma of the head and neck [IAHN]) es uno de
los 3 principales subtipos clinico-patoldgicos de este tumor
(angiosarcoma asociado a linfedema y angiosarcoma posra-
dioterapia) descritos en 1987"2, Este tipo de angiosarcoma
afecta con frecuencia la parte superior de la cara y del cuero
cabelludo de los pacientes ancianos, particularmente aque-
llos del sexo masculino®. ELIAHN se presenta como una lesion
Unica o multiple, segln el grado de infiltracion del tumor
se podra evidenciar en forma de un nodulo violaceo, pla-
cas o maculas. Por lo general, si se realiza la «maniobra de
extension de cabeza-elevacion del mentdn» (donde se busca
colocar la cabeza por debajo del nivel del corazon), las lesio-
nes se tornaran mas violaceas, asi como edematosas'*. El
tamano de estas lesiones suelen variar entre los 0,8-8 cm; sin
embargo, en la literatura se han descrito lesiones inclusive
de mayor tamafo®.

Entre las otras presentaciones clinicas del IAHN se puede
nombrar el angioedema recurrente de la cara, las lesiones
similares a la rosacea y al rinofima, asi como las lesio-
nes que simulan un proceso inflamatorio*. A pesar de que
el edema persistente de la cara es una forma poco fre-
cuente de presentacion del IAHN~7 | este es un diagndstico
que se debe de tener en cuenta ante dicha clinica. Por
otro lado, existen muchas otras entidades que se inclu-
yen dentro de los diagndsticos diferenciales del angioedema
recurrente de la cara, entre las que podemos enumerar:
las causas infecciosas (lepra, tuberculosis, linfedema por
herpes), las causas inflamatorias (rosacea, sindrome de
Morbihan, acné, sindrome de Melkersson-Rosenthal, angioe-
dema), las neoplasias (linfomas cutaneos, metastasis) y
las causas miscelaneas (amiloidosis, escleromixedema, sin-
drome de Wells, seudolinfoma, condiciones posquirirgicas y
postadioterapia)®.

La sospecha clinica de un IAHN se debe de confirmar
mediante la realizacion de una biopsia cutanea y de estudios
de inmunohistoquimica®. Las caracteristicas histopatologi-
cas seran similares en todos los tipos de angiosarcoma,
pero dependiendo del grado de diferenciacion tumoral, pue-
den presentar una gran variabilidad'. En los angiosarcomas
caracteristicamente se observa una importante red de vasos
dilatados e irregulares anastomosados, los que disecan los
haces de colageno dérmico, asi como los apéndices cuta-
neos, afectando con frecuencia al tejido subcutaneo en
profundidad®. Los vasos estan tapizados por células endo-
teliales pleomérficas e hipercromaticas, las que presentan
proyecciones que protruiran hacia la luz de los vasos. En
la inmunohistoquimica, los marcadores son aquellos de ori-
gen vascular, donde el CD31 citoplasmatico y el CD34 son
los que se utilizan con mayor frecuencia. Si se necesitaran
pruebas diagndsticas mas sensibles, los marcadores inmuno-
histoquimicos nucleares, como por ejemplo el ERGy el FLI1,
seran los mas indicados'. Adicionalmente, los marcadores
linfaticos como el D2-40y el VEGFR-3, también se expresan’.

Actualmente, la extirpacion quirdrgica (con margenes
de 3cm) seguida de radioterapia, sera el tratamiento de
eleccion’3. En cuanto a la quimioterapia, los estudios son

inconsistentes. La terapia basada en el paclitaxel y en la
doxorubicina se considera la mejor opcion'“. Nuevas tera-
pias diana (tirosina quinasa —pazopanib, sorafenib— y los
inhibidores del VEGF —bevacizumab—) se han usado en el
angiosarcoma, sin embargo, los resultados de los estudios
continan siendo controversiales'“. Si bien el tratamiento
del IAHN asociado al edema facial se ha extraido a partir de
la experiencia de los estudios realizados en otras variantes
mas frecuentes de angiosarcoma, en el subtipo asociado a
edema facial, dada la dificultad del abordaje, el tratamiento
quirdrgico no es una opcion.

Finalmente, remarcamos la importancia de incluir al
IAHN como una posibilidad diagnostica ante la clinica de
un edema facial indurado, progresivo y que esté asociado a
fovea. Este hecho cobra especial relevancia ya que existen
escasas opciones terapéuticas y los tratamientos disponibles
son poco efectivos. Esto en conjunto se traducira en una
elevada morbilidad, asi como en un empeoramiento signifi-
cativo del prondstico de los pacientes. En el caso de nuestro
paciente, este se encuentra actualmente en tratamiento con
radioterapia, y tras 6 meses de seguimiento no ha presen-
tado ningln signo de progresion de la enfermedad. Futuros
estudios respecto a las nuevas terapias diana podrian modi-
ficar el pronostico de esta entidad, incluso en aquellos casos
mas extensos y con elevada agresividad, como es el caso de
nuestro paciente.
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