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Resumen.—La forma adenoide del carcinoma epidermoide
es una neoplasia que se caracteriza por presentar un pa-
trén pseudoglandular en el estudio histolégico. El fenémeno
biolégico que explica este patron histoloégico es la acantolisis
gue, cuando es masiva, puede incluso simular una prolifera-
cion vascular, denominadndose carcinoma epidermoide pseu-
dovascular. Este tumor tiene las caracteristicas clinicas de
un carcinoma epidermoide, pero histolégicamente puede si-
mular un angiosarcoma. La mayoria de los casos de carci-
noma epidermoide pseudovascular cutaneo presentan un
mal prondstico.

Palabras clave: angiosarcoma, carcinoma de células esca-
mosas, carcinoma pseudovascular.
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INTRODUCCION

El angiosarcoma es un tumor infrecuente, localiza-
do sobre todo en la piel, pero también en otros 6rga-
nos como mama, higado o bazo!, con unas caracteris-
ticas histopatolégicas bien definidas. Sin embargo, se
han descrito neoplasias en diversos érganos, con ca-
racteristicas clinicas de carcinomas pero que, en el
examen histopatolégico, presentan semejanzas con
el angiosarcoma, denominandose carcinomas pseu-
dovasculares o «angiosarcoma-like». Estos tumores se
han descrito sobre todo en el tiroides!, donde su ori-
gen histologico es debatido, y también en mama, pul-
moén y piell. En estos tres 6rganos esta neoplasia deri-
va de carcinomas o adenocarcinomas donde se dan
fenémenos de acantolisis masiva, dando lugar a espa-
cios que recuerdan estructuras vasculares.

En la piel, la variante de carcinoma epidermoide
donde se produce acantdlisis, se denomina carcinoma
epidermoide adenoide o acantolitico?; dentro de ésta
se incluiria el carcinoma epidermoide pseudovascular
cutaneo (CEPC). Se han descrito 14 pacientes con
CEPC?*}, estos pacientes tienen unas caracteristicas cli-
nicas, histopatolégicas e inmunohistoquimicas carac-
teristicas que permiten hacer el diagnéstico diferen-
cial con el angiosarcoma de una forma precisa.
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PSEUDOVASCULAR SQUAMOUS CELL CARCINOMA

Abstract.—The adenoid form of squamous cell carcinoma is a
neoplasm that is characterized by the fact that it presents a
pseudoglandular pattern in the histological study. The biologi-
cal phenomenon that explains this histological pattern is acan-
tholysis; when the latter is massive, the tumor may even mim-
ic a vascular proliferation, and is known as pseudovascular
squamous cell carcinoma. This tumor has the clinical charac-
teristics of a squamous cell carcinoma, but histologically, it
may mimic an angiosarcoma. Most cases of pseudovascular
squamous cell carcinoma of the skin have a poor prognosis.

Key words: angiosarcoma, squamous cell carcinoma, pseu-
dovascular carcinoma.
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DESCRIPCION DEL CASO

Un hombre de 80 anos, sin antecedentes persona-
les de interés, acudi6 a consulta en septiembre de
2002, por presentar una ulcera de 30 mm de didme-
tro localizada en el cuero cabelludo desde hacia un
ano. La lesion tenia unos bordes sobreelevados y un
fondo mamelonado con restos de fibrina. El resto de
la exploracion fisica fue normal. Dos semanas des-
pués de la primera visita y con el diagnéstico clini-
co de carcinoma epidermoide, se realizé la extirpa-
cion de la lesion.

En el andlisis histopatolégico de la pieza se aprecia-
ba en la zona central del tumor unos espacios dilata-
dos, que simulaban estructuras vasculares, con un ta-
mano y formas irregulares que diseccionaban un
estroma ligeramente mixoide (fig. 1). Las células que
formaban las estructuras pseudovasculares, tenian
una morfologia fusiforme y aplanada, con pleomor-
fismo y atipia nuclear y en algunas zonas los nucleos
protruian en las luces vasculares (fig. 1, detalle) dan-
do una morfologia en tachuela. Dentro de algunas
de estas estructuras pseudovasculares se apreciaba in-
cluso la presencia de hematies. Todos estos datos po-
dian plantear un diagnéstico diferencial con un an-
giosarcoma. Sin embargo, en la periferia de la lesion,
aunque también se apreciaban grandes espacios entre
las células, el tumor era mas compacto. Las células te-
nian una morfologia poligonal con un citoplasma
grande y eosindfilo, y en algunas zonas se podia apre-
ciar la presencia de disqueratosis, datos sugestivos de
un carcinoma epidermoide acantolitico (fig. 2). El
analisis inmunohistoquimico de la lesion fue positivo
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Fig. 1.—Estructuras
pseudovasculares en
un estroma mixoide.
(Hematoxilina-
eosina, x100.)

A mayor detalle (A)
(Hematoxilina-
eosina, x400) se
aprecia la atipia
celular y la morfologia
en tachuela que
presenta algunas
células.

Fig. 2.—En la periferia
del tumor las células
presentan zonas

de disqueratosis

y zonas de aspecto
pseudoglandular.
(Hematoxilina-
eosina, x100.)

Fig. 3.—En el lado izquierdo de la imagen se aprecia a la negatividad

para el CD31 (x200) en las células neoplasicas, mientras que los

vasos del estroma tumoral se tifen (A). En el lado derecho de la

imagen la citoqueratina AE1/AE3 (x200) es positiva en las células
neoplasicas (B).

en todo el tumor para la citoqueratinas (AE1/AE3) y
el antigeno epitelial de membrana (EMA), y negativo
para el factor VIII, CD34, CD31 y S100 (fig. 3). Estos
datos confirmaron el diagnéstico de CEPC.

Al mes de ser intervenido, el paciente present6 ade-
nopatias metastasicas laterocervicales. Por la edad y su
estado general, se decidi6 no realizar una linfadenec-
tomia radical del cuello, y se remiti6 a radioterapia
para irradiar las cadenas glangionares y la piel alrede-
dor del injerto. Tras recibir una dosis total acumulada
de 76 Gy, las adenopatias persistian por lo que empe-
z6 un tratamiento con tegafur y uracilo (UFT) en do-
sis de 400 mg/m?/24 h, con desaparicion de las ade-
nopatias a los 6 meses de empezar el tratamiento. En
septiembre de 2004 present6 una recidiva tumoral en
la zona proxima al injerto, que fue operada mediante
cirugia controlada, con buena evoluciéon posterior. En
el momento actual el paciente esta asintomatico, sin
presentar evidencia de afectacion cutdnea, ganglionar
o extraganglionar.

DISCUSION

El CEPC se caracteriza histolégicamente por agre-
gados de células de morfologia variable (fusiforme,
poligonal o aplanada), pero que son claramente ati-
picos. Las células se agrupan formando cordones que
se anastomosan entre si delineando espacios entre
ellas, que simulan espacios vasculares. En ocasiones el
nucleo de las células protruye hacia el interior de los
espacios, produciendo una morfologia en tachuela
(hobnail). Dentro de estos espacios podemos encontrar
un material baséfilo que corresponde a dcido hialu-
rénico?, pero también hematies’. E1 CEPC puede dar
lugar a estructuras papilares, lo que dificulta mas el
diagnostico diferencial con el angiosarcoma. Son fre-
cuentes la necrosis y la invasién perineural’.

El diagnéstico diferencial clinico entre angiosarco-
may CEPC suele ser sencillo; el angiosarcoma aparece
como placas violdceas de limites mal definidos locali-
zadas en cuero cabelludo, mientras que el CEPC suele
ser una lesion ulcerada o un nédulo de color rojo lo-
calizado en la cara o el cuello. Desde el punto de vista
histolégico el diagnéstico diferencial es mds compli-
cado. Sin embargo existen datos que permiten hacer
el diagnéstico diferencial antes del examen inmu-
nohistoquimico!. Uno de esos datos, y quizds el mas
uatil, es la presencia de zonas con diferenciacion esca-
mosa, como ocurrié en nuestro caso. También es ttil
observar el tumor a pequeno aumento; el CEPC, a pe-
sar de ser un tumor maligno, suele estar bien circuns-
crito y conecta con la epidermis en la mayoria de los
casos, mientras que el angiosarcoma, tiene unos limi-
tes mal definidos, con un patrén de crecimiento mul-
tifocal, infiltra la grasa y no tiene conexién con la epi-
dermis. Otro dato tutil para diferenciar el CEPC del
angiosarcoma es observar los vasos del estroma tumo-
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ral, mientras en el angiosarcoma estos vasos son atipi-
cos, en el CEPC los vasos son normales.

El diagnostico definitivo para diferenciar el angio-
sarcoma del CEPC se basa en el examen inmunohis-
toquimico. En el CEPC los marcadores vasculares
como factor VIII, CD34, CD1 y la lecitina Ulex euro-
paeus-1 son negativos, mientras que marcadores epite-
liales como el EMA o la citoqueratina son positivos®.
En el angiosarcoma el patrén inmunohistoquimico es
el contrario, aunque hay casos en que las citoquerati-
nas son positivas®!?. Para algunos autores, estos casos
positivos para citoqueratinas se pueden explicar por
diferencias en las técnicas de inmunohistoquimicay
en la concentracion de anticuerpos, que darian lugar
a falsos positivos®. Sin embargo, se ha demostrado la
presencia de queratina tanto en células endoteliales
normales como en células tumorales'!, aunque la ex-
presion varia dependiendo del tipo de queratina. Es-
tos autores encuentran que los angiosarcomas epite-
lioides suelen ser positivos para la citoqueratina 8 y la
18, y sugieren usar en la evaluacién de estos tumores
la citoqueratina 19 o la AE1, por la baja reactividad
que presentan con las células endoteliales.

El prondéstico de los pacientes con CEPC suele ser
malo. De los 14 casos descritos hasta el momento®$,
siete han muerto a causa de la enfermedad y otro pre-
sent6 una recidiva local* que, como en nuestro caso,
requirié de nuevas operaciones y radioterapia. Debi-
do a este mal pronéstico, seria recomendable que es-
tos pacientes recibiesen un tratamiento agresivo y
precoz.
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