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Angiosarcoma en linfedema crénico
(sindrome de Stewart-Treves)

Angiosarcoma in Chronic Lymphedema
(Stewart-Treves Syndrome)

Sr. Director:

El angiosarcoma es un tumor maligno derivado del endote-
lio que puede manifestarse en cualquier region anatomica,
incluida la piel. Se denomina hemangiosarcoma o linfangio-
sarcoma segun derive del endotelio de vasos sanguineos o
linfaticos, respectivamente’.

Fue originariamente descrito en 1948 por Stewart y
Treves? en una serie de 6 casos de linfangiosarcoma tras
linfedema cronico post-mastectomia y, desde entonces, se
han descrito mas de 400 casos de angiosarcoma asociado a
linfedema cronico en diversas localizaciones.

Se presenta un caso clinico de una paciente con angiosar-
coma en miembro superior derecho vinculado a linfedema
crénico por linfoma no Hodgkin.

Paciente de 84 anos que como Unico antecedente de
interés referia la aparicion de un nodulo en la region cer-
vical derecha baja con puncion aspiracion con aguja fina
(PAAF) negativa para malignidad. Ante el crecimiento del
nodulo, se realizd nueva PAAF un aio después con resultado
de sospecha citoldgica de linfoma, por lo que se llevo a cabo
extirpacion-biopsia, que permitié concluir el diagnéstico de
linfoma no Hodgkin de célula grande B (CD20+).

La tomografia axial computarizada mostré diversas ade-
nopatias axilares bilaterales, la mayor en la region derecha
de 2,5-3cm en contacto con la costilla, asi como mdltiples
adenopatias mediastinicas hiliares, paraaorticas y retroeso-
fagicas y una masa de 4,3 cm solida en el segmento anterior
de lobulo superior derecho (LSD) pulmonar.

Se procedié a una segmentectomia atipica del LSD y
a una linfadectomia mediastinica seguida de tratamiento
quimioterapico adyuvante con ciclofosfamida, epirrubicina,
vincristina y prednisona (6 ciclos). La respuesta fue com-
pleta salvo en axila derecha, con progresion en forma de
masa palpable de 5-6 cm adherida a planos profundos, dolo-
rosa y con reaccion cutanea. Se decidié tratamiento con
radioterapia externa en dicha region con fraccionamiento
de 1,8 Gy para alcanzar dosis de 45 Gy, cuya respuesta fue
una disminucion notoria del tamafo de la masa.

Figura 1 Imagen clinica de las lesiones eritemato-purpuricas
en la cara anterior de brazo derecho.

Nueve afos después fue remitida a nuestra consulta por
presentar sobre la zona de linfedema crénico unas lesiones
en cara anterior de brazo derecho de 15 dias de evolucion
que inicialmente eran maculas eritemato-purpuricas y que
se transformaron en placas y, finalmente, dieron lugar a un
tumor de 16 x 6cm. Ademas, present6 lesiones eritemato-
violaceas, de reciente aparicion, de 1.cm de diametro en los
cuadrantes externos de mama derecha (figs. 1y 2). Los resul-
tados histopatologicos, tanto de la lesion del brazo como
los de la mama, fueron compatibles con linfangiosarcoma
mostrando hendiduras entre los haces de colageno deli-
neados por células endoteliales fusiformes y epiteliodes,
hipercromaticas y atipicas. También fueron positivos el
CD34, el CD31y el factor VIII, corroborandose el diagndstico
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Figura 2 Imagen clinica de lesiones eritemato-violaceas en
los cuadrantes externos de mama derecha.

histologico por la técnica de inmunohistoquimica® (fig. 3).
El estudio de extension fue negativo.

Tras ser evaluada por el Comité Multidisciplinar de Sarco-
mas de Partes Blandas de nuestro Hospital se decidio llevar
a cabo quimioterapia paliativa

El angiosarcoma desarrollado sobre un miembro con
linfedema crénico o sindrome de Stewart-Treves es una
complicacion infrecuente de evolucion rapida y agresiva®.
Hasta el momento no existe tratamiento curativo, por
lo que los afectados presentan una importante morbili-
dad y escasas expectativas de vida. Cuando ocurre en
el contexto de una mastectomia se estima que el vacia-
miento axilar y la radioterapia son factores predisponentes’.
La evolucion es habitualmente agresiva, con rapido

crecimiento loco-regional de las lesiones y tendencia a dar
metastasis a distancia precozmente®’.

La biopsia es esencial para su diagnostico, y la PAAF
es inadecuada. Se recomiendan estudios de imagen como
la resonancia magnética nuclear para evaluar la extension
local.

Es de vital interés recalcar la importancia del examen
clinico regular de todos los pacientes afectados por linfe-
dema crénico. Si bien la lesion fue descrita en el linfedema
secundario al cancer de mama, puede aparecer en cual-
quier tipo de linfedema ya sea primario o secundario. Las
extremidades suelen ser las zonas mas afectadas, pero el
linfangiosarcoma ha sido incluso descrito tras abdomino-
plastia en pacientes obesos®. Cabe destacar también que
el tiempo transcurrido entre el desarrollo del linfedema
y el diagndstico de angiosarcoma es de una media de
8-10 afos segln las investigaciones publicadas, de ahi la
importancia de llevar a cabo un seguimiento del paciente
a largo plazo*®.

Ante la presencia de lesiones inhabituales sobre un miem-
bro con linfedema deben realizarse estudios histologicos con
el objetivo de detectar precozmente esta complicacion. Un
diagndstico precoz junto con cirugia radical y radioterapia
asociada pueden aumentar la posibilidad de superviven-
cia de estos pacientes. La amputacion o la exéresis local
amplia proporcionan la mejor oportunidad de supervivencia
a largo plazo en pacientes con sindrome de Stewart-Treves.
Algunos estudios de sensibilidad ex vivo demuestran que
la quimioterapia parece ser un enfoque complementario
adecuado *'°.

La prevencion del linfedema de las extremidades, cuando
existen causas secundarias tratables, debe considerarse
fundamental, por lo que se deben optimizar las medidas
médicas existentes para lograr este objetivo.

Figura 3

Imagen superior izquierda, tincion con hematoxilina-eosina 4x; imagen superior derecha, tincion con hematoxilina-eosina

20x; imagen inferior izquierda, CD34 10x; inferior derecha, CD31 20x.
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Sarcoma de Kaposi a tipo linfangioma
Lymphangioma-Like Kaposi Sarcoma
Sr. Director:

Presentamos el caso de una mujer de 75 afhos diagnosti-
cada 8 anos antes de un Sarcoma de Kaposi (SK) clasico en
placa, localizado en el muslo derecho y el antebrazo dere-
cho (fig. 1A) sin afectacion metastasica asociada. La biopsia
inicial de las lesiones del antebrazo mostraba hallazgos com-
patibles con un SK tipo nodular. Durante el seguimiento, a
lo largo de 8 anos la paciente desarroll6 un total de 7 reci-
divas tumorales cutaneas localizadas en el antebrazo y en
la pierna, siempre con el mismo aspecto clinico en placa
(fig. 1B), sin afectacion sistémica, que fueron controladas
con doxorrubicina liposomal. Las sucesivas biopsias del ante-
brazo, tomadas en cada una de las recidivas, mostraron una
evolucion en cuanto a los hallazgos histopatoldgicos de SK:
persistian areas tipicas de SK nodular, y entremezcladas con
estas, se observaron zonas tumorales con aspecto de lin-
fangioma. Estas areas linfangiomatosas estaban constituidas
por espacios vasculares ectasicos, con una dilatacion irregu-
lar, en dermis reticular, revestidos por células endoteliales
con moderada atipia citologica, en mayor nimero y tamafno
que los vasos linfaticos normales (fig. 2). El estudio inmuno-
histoquimico mostré una intensa positividad para CD34. La
tincion con el anticuerpo para virus herpes tipo 8 (HHV-8)
marco los niucleos de las células endoteliales que reves-
tian las areas de linfangioma (fig. 2C). La tincion con el
marcador de endotelio linfatico podoplanina (D2-40) tam-
bién fue positiva y marco las células endoteliales (fig. 2D).
Con estos hallazgos se realizo el diagnostico de sarcoma de
Kaposi a tipo linfangioma (SKTL). Siete meses después de

finalizar el ultimo ciclo de tratamiento quimioterapico con
doxorrubicina, hace un afo, la paciente present6 una grave
recidiva local multinodular, ulcerada, en ambas piernas, mas
marcada en el muslo derecho, que ademas presentaba un
intenso linfedema (fig. 1 C). Fue tratada con radioterapia, un
quimioterapico de segunda linea (taxol) y exhaustivas curas
locales. Actualmente las lesiones permanecen ulceradas y
se ha estabilizado su tamano. La paciente sigue controles
periodicos y no ha presentado extension sistémica de su
enfermedad.

El SKTL fue descrito inicialmente en 1957 por Ronchese
y Kern', aunque no fue hasta 1979 cuando Gange y Wil-
son Jones caracterizaron histoldégicamente esta entidad?.
Se trata de una variante histopatologica muy infrecuente
de SK. Supone menos del 5% de todos los casos de SK y
puede aparecer en todos los subtipos epidemioldgicos de
este tumor3-3,

Clinicamente, la presencia de lesiones vasculares a tipo
ampolla ha sido descrita como un hallazgo caracteristico de
esta entidad, aunque puede mostrarse con cualquiera de las
formas de presentacion de un SK tipico’.

Histologicamente, a diferencia del SK tipico, en la
variante tipo linfangioma no es frecuente observar depo-
sitos de hemosiderina. Tampoco suelen existir hematies
extravasados, ni presentes en el interior de las luces vas-
culares, y las células fusiformes suelen ser muy escasas,
lo que contribuye a la apariencia linfangiomatosa de las
lesiones. Las areas linfangiomatosas suelen constituir un
hallazgo focal dentro de un SK tipico. Asi pues, la presen-
cia de areas tipicas de SK seria un dato fundamental para
orientar el diagnéstico®. Sin embargo, existen SKTL descritos
sin areas de SK tipico por lo que en estos casos el diag-
nostico diferencial con otros tumores vasculares benignos
y malignos es mucho mas complejo y debe incluir entidades
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