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Casos Clinicos
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RESUMEN

Antecedentes: El angiosarcoma primario de mama constituye un tumor infrecuente que se desarrolla de
forma predominante en mujeres en la tercera y cuarta décadas de la vida. Los nddulos tiroideos incidentales
son aquellos que se objetivan en pruebas de imagen realizadas por otra causa y se observan en menos
de un 10% con la tomografia por emision de positrones (PET). Objetivo: Presentar el caso excepcional de
una paciente con angiosarcoma primario de mama y un carcinoma papilar de tiroides sincrénicos. Caso
clinico: Mujer de 34 afios con angiosarcoma primario en la mama derecha sometida a mastectomia simple.
En el estudio de extension se hallé un incidentaloma tiroideo derecho compatible con carcinoma papilar que
requiri¢ tiroidectomia total y linfadenectomia del compartimento central cervical en un segundo tiempo. Co-
mentario: Los angiosarcomas primarios suponen menos del 0,05% de todos los tumores primarios malignos
de la mama. El diagndstico definitivo de estos tumores viene definido por el estudio anatomopatoldgico, que
establece tres grados: alto, bajo e intermedio, los cuales se relacionan de forma directa con la superviven-
cia. La prevalencia de los incidentalomas malignos tiroideos objetivados por PET varia del 14-30,9%, segun
diferentes estudios. La planificacion del tratamiento quirdrgico de las neoplasias incidentales tiroideas en
pacientes con otro tumor primario debe analizarse de forma individualizada, segun la supervivencia espe-
rada del tumor primario.

PALABRAS CLAVE: Angiosarcoma primario mama, carcinoma papilar tiroides,
nodulo incidental tiroideo

SUMMARY

Background: The primary angiosarcoma of breast is a rare tumor that develops predominantly in women in the
third and fourth decades of life. Incidental thyroid nodules are observed in imaging tests performed for other
reasons and it’s observed in less than 10% with the positron emission tomography (PET). Aims: To report the
exceptional case of a patient with primary angiosarcoma of the breast and synchronous thyroid papillary carci-
noma. Clinical case: Female patient 34 year old with primary angiosarcoma in the right breast, submitted to a
simple mastectomy. In the extension study we found an incidental thyroid papillary carcinoma that required a
total thyroidectomy and central cervical lymphadenectomy in a second time. Comments: The primary angiosar-
coma are less than 0.05% of all primary malignant tumors of the breast. The definitive diagnosis is determined
by the pathology, which defines three grades: high, low and intermediate, which relate directly to survival.
Prevalence of malignant thyroid incidentalomas observed by PET varies from 14 to 30.9%, according different
studies. Planning the surgical treatment of incidental thyroid malignancies in patients with other primary tumor
should be analyzed individually, according the expected survival of the primary tumor.
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INTRODUCCION

El angiosarcoma primario de mama constituye
un tumor infrecuente que se desarrolla de forma
predominante en mujeres en la tercera y cuarta
décadas de la vida. Es el tipo de sarcoma mas fre-
cuente localizado en la mama, con una frecuencia
del 8%. Su etiologia es desconocida a diferencia
de los secundarios que se presentan en pacientes
con antecedentes de cancer de mama sometidas a
cirugia y radioterapia, y en pacientes con linfedema
cronico (sindrome de Stewart-Treves) (1). Borman
en 1907 realiz6 la primera descripcion clasica de la
patologia, acufiando el término “hemangioma me-
tastatizante” (2).

Los nédulos tiroideos incidentales son aquellos
que se objetivan en pruebas de imagen realizadas
por otra causa, tipicamente no son palpables y se
observan en menos de un 10% de los casos me-
diante tomografia por emision de positrones (PET)
(3). Sin embargo, que el incidentaloma tiroideo sea
un carcinoma papilar y ademas sincroénico a un an-
giosarcoma primario de mama puede ser conside-
rado un suceso excepcional.

Presentamos el caso de una paciente de 34
afos con un angiosarcoma primario en la mama
derecha, y un carcinoma papilar sincrénico de ti-
roides.

Caso clinico

Mujer de 34 afios con antecedentes de cisto-
cele y distonia cervical en tratamiento con toxina
botulinica. Fue estudiada tras la autopalpacién de
un nédulo de 3-4 cm en intercuadrantes superiores
de la mama derecha. En el estudio ecogréfico se
objetivé una lesion sélida de 35 mm, heterogénea
y con flujo vascular arterial de baja resistencia. En
la mamografia se observd una tumoracion irregu-
lar de limites imprecisos sugestiva de malignidad
(BI-RADS 4). Se realizé biopsia con aguja gruesa
(BAG) guiada por ecografia del nédulo y su estudio
histoldgico objetivé una neoformacién vascular sos-
pechosa de malignidad y sugestiva de angiosarco-
ma. En la PET realizada como estudio de extension
no se evidencid extension regional ni a distancia del
tumor mamario, llamando la atencién la captacién
de un ndédulo tiroideo derecho (Figura 1).

El tratamiento quirdrgico realizado de forma
programada fue la mastectomia simple derecha. El
tumor a nivel microscépico presentaba una prolife-
racion de células fusiformes hipercromaticas con
numerosas mitosis. Dichas células revestian ca-
nales anastomosantes con formacién de yemas y
estructuras papilares que constituian canales vas-
culares y nédulos sélidos con zonas de hemorragia
y necrosis. Las células fueron positivas para la tin-
cion inmunohistoquimica del Factor VIII (Figura 2).
El estudio anatomopatolégico confirmé el diagnés-

Figura 1. Nédulo tiroideo incidental objetivado en
PET (flecha blanca).

Figura 2. Tincién inmunohistoquimica para Factor
VIl en las células neoplasicas mamarias. (Aumento
20X).

tico de angiosarcoma de alto grado o pobremen-
te diferenciado con margenes libres. La paciente
recibié tratamiento adyuvante durante 6 ciclos con
Docetaxel y Gemcitabina.

Posteriormente, se amplié el estudio del hallaz-
go tiroideo mediante una ecografia cervical en la
que se objetivaron dos nédulos en el [6bulo tiroideo
derecho (12 mm y 29 mm, respectivamente) y un
nédulo de 6 mm en el I6bulo tiroideo izquierdo, sin
visualizar adenopatias de tamafo significativo. Se
realiz6 puncién-aspiracion con aguja fina (PAAF)
de ambos nédulos tiroideos derechos, siendo sos-
pechosa para células tumorales malignas (compa-
tible con carcinoma papilar) la del nédulo de menor
tamanho. La paciente fue sometida a una tiroidecto-
mia total donde se confirmé intraoperatoriamente
el diagndstico de carcinoma papilar de tiroides en
el nédulo tiroideo derecho de 12 mm, realizando a
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continuacioén una linfadenectomia cervical bilateral
del compartimento central. El estudio histoldgico
diferido confirmé el diagndstico intraoperatorio de
la lesion tiroidea, objetivando 6 adenopatias afec-
tadas de 30 en el vaciamiento central derecho y
ninguna de las 10 extraidas en el izquierdo. Pos-
teriormente recibié una dosis de 1-131. La paciente
se encuentra clinicamente asintomatica tras 36 y
30 meses de seguimiento mamario y cervical, res-
pectivamente.

DISCUSION

Los angiosarcomas de novo o primarios supo-
nen menos del 0,05% de todos los tumores prima-
rios malignos de la mama y muestran un predomi-
nio por la mama derecha, como en nuestro caso
(1,4,5).

El angiosarcoma mamario debuta como un né-
dulo o masa indolora de crecimiento rapido, que
puede provocar una coloracion azulada en la piel
suprayacente (17-25%) y en ocasiones puede con-
fundirse con un fibroadenoma (1). Los hallazgos
mamogréficos son inespecificos (masa pobremen-
te definida sin microcalcificaciones) (1), y se pro-
ducen hasta un 33% de falsos negativos (6). En la
ecografia con Doppler habitualmente se aprecia
una lesién bien definida, con caracteristicas hete-
rogéneas (hipo e hiperecoicas) (1,7) y la resonan-
cia magnética (RM) en T2 objetiva una captacion
incrementada de contraste que sugiere la presen-
cia de estructuras vasculares (1,8). El diagndstico
preoperatorio es complicado pues Chen y cols (9)
describen hasta un 37% de falsos negativos en las
biopsias percutaneas.

El diagndstico definitivo de estos tumores viene
definido por el estudio anatomopatoldgico: canales
vasculares anastomosados con atipia en las células
endoteliales. Rosen y cols (10) a nivel microscopico
establecieron tres grados histologicos: Alto grado
0 pobremente diferenciado, con areas sélidas, pa-
pilares, necrética y hemorragicas con abundantes
mitosis y marcado pleomorfismo celular. Grado in-
termedio, que no se objetivan areas con necrosis
ni hemorragia y las zonas sdlidas y papilares son
escasas; las mitosis Unicamente se observan en
las papilas. Bajo grado o bien diferenciado, en el
que no existen areas papilares, sélidas, necréticas
ni hemorragicas; se objetivan vasos formados por
una o dos capas de células endoteliales, sin mitosis
(1,11). El andlisis inmunohistoquimico muestra po-
sitividad para los anticuerpos antifactor VIII, CD31,
CD34 y VEGF-R (1,5,12).

Como diagnéstico diferencial se incluye el cis-
tosarcoma filodes, sarcoma estromal, carcinoma
metapléasico, carcinoma de célula escamosa, mioe-
pitelioma, fibromatosis, fibrosarcoma, liposarcoma
y hemangioma benigno (1,5).

El angiosarcoma mamario muestra un com-
portamiento sumamente agresivo, cuyo prondstico
se relaciona directamente con el grado histoldgico
(1,5,8,13). La supervivencia a 5 afios en tumores
de bajo grado es del 91%, 68% en los de grado
intermedio y 14% en los de alto grado (1,14). La su-
pervivencia media tras el diagndstico es de 1,9-2,1
anos (8). Las metastasis se producen via hemato-
genay se describen en pulmén, higado, piel, hueso
y mama contralateral (1).

El tratamiento de eleccion es la reseccion qui-
rdrgica con margenes libres, habitualmente me-
diante una mastectomia simple, dada la baja fre-
cuencia de metastasis ganglionares (1,5%) que no
justifica la linfadenectomia axilar electiva (1,5). La
radioterapia adyuvante parece disminuir las recu-
rrencias locales (20-50%) y ciertos quimioterapicos
(Paclitaxel) (15,16) asi como nuevos agentes (Be-
vacizumab, Rapamicina) (17,18) administrados de
forma adyuvante muestran ciertos beneficios apli-
cados de forma individualizada.

Los nddulos incidentales tiroideos pueden ser
objetivados mediante multiples pruebas de imagen:
tomografia axial computarizada (TAC), RM, PET,
ecografia, etc, las cuales se realizan como estudio
de extension rutinario de multiples neoplasias (gas-
trointestinales, mama, linfomas, pulmén, etc.). La
prevalencia de incidentaloma tiroideos objetivados
por PET varia de 1,2-8,4%, con una incidencia de
lesiones malignas del 14 al 30,9%, segun diferentes
estudios (3,19-21). La prevalencia de lesiones inci-
dentales tiroideas en pacientes con cancer parece
ser similar a la objetivada en pacientes sanos (3,21).

En pacientes con antecedentes de una neo-
plasia primaria se recomienda completar su estu-
dio con una ecografia cervical y realizar una PAAF
guiada por ecografia del nddulo si presenta un dia-
metro igual o superior a 1 cm, y asi poder filiar sus
caracteristicas histologicas (21).

La planificacién del tratamiento quirdrgico de las
neoplasias incidentales tiroideas en pacientes con
otro tumor primario debe analizarse de forma indi-
vidualizada, segun la supervivencia esperada del
tumor primario. En nuestro caso no existen datos
en relacidon a las neoplasias incidentales tiroideas
objetivadas durante el estudio de extension por un
tumor mamario.

CONCLUSION

Los angiosarcomas primarios de mama son tu-
mores infrecuentes con comportamiento muy agre-
sivo, a diferencia de la relativa frecuencia con que
se objetivan los incidentalomas tiroideos malignos
en estudios de extension. En nuestro caso, pode-
mos calificar de inusitado el hallazgo sincrénico en
una misma paciente de un angiosarcoma primario
de mama y un carcinoma papilar de tiroides.
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