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Casos Clinicos
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RESUMEN

Antecedentes: Los angiosarcomas son infrecuentes y corresponden a menos del 1% de tumores de tejidos
blandos, pueden presentarse en cualquier localizacién fundamentalmente en la piel. El angiosarcoma primario
uterino fue por primera vez reportado en 1902 por Silberberg con informes ulteriores esporadicos que suman
un total de 33 casos incluyendo el presente. Objetivo: Exponer un caso diagnosticado en el Departamento
de Patologia de la Universidad Industrial de Santander (Bucaramanga-Colombia), y revisar la literatura de
los casos previamente descritos. Caso clinico: Paciente de 25 afios, con 2 afios de evolucidon de menometro-
rragias y dolor pélvico cronico. Se realiza ablaciéon endometrial encontrandose tumor maligno de endometrio
pobremente diferenciado, infiltrante, el cual no es posible categorizar. Se efectia una histerectomia ampliada,
salpingooforectomia bilateral, linfadenectomia pélvica y omentectomia. El examen microscdpico reveld lesion
tumoral pobremente diferenciada compatible con un angiosarcoma uterino de alto grado.
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SUMMARY

Background: Angiosarcomas are rare and account for less than 1% of soft tissue tumors can occur at any
location primarily in the skin. The primary uterine angiosarcoma was first reported in 1902 by Silberberg with
sporadic subsequent reports, with a total of 33 cases including the present. Objective: To present a case
diagnosed in the Department of Pathology, Universidad Industrial de Santander (Bucaramanga, Colombia)
and review the literature of the cases previously described. Case report: A 25 years old woman, with 2 years
of chronic pelvic pain and menometrorrhagia. Endometrial ablation is performed and an endometrial malig-
nancy was found, poorly differentiated and infiltrating, which is not possible to categorize. It makes an exten-
ded hysterectomy, bilateral salpingo-oophorectomy, pelvic lymphadenectomy, and omentectomy. Microsco-
pic examination revealed poorly differentiated tumor, compatible with a high-grade uterine angiosarcoma.
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INTRODUCCION estas derivadas del endometrio y el 8,1% restantes
lesiones miometriales, basicamente sarcomas (1).

En nuestro medio los tumores malignos del El angiosarcoma primario uterino fue por primera
cuerpo uterino representan el 3,1% de las neopla- vez descrito en la literatura en 1902 por Silberberg
sias que afectan las mujeres, siendo el 91,9% de (2), con reportes ulteriores esporadicos que suman
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un total de 33 casos incluyendo el presente trabajo.

El angiosarcoma es definido como una neopla-
sia mesenquimal originada de las células endotelia-
les presentes en los vasos sanguineos y que pue-
den tener en su localizacién en el cuerpo uterino,
una apariencia macroscopica polipoide o ser com-
pletamete intramurales con zonas de hemorragia,
necrosis e incluso formaciones quisticas (3). Estan
compuestos por canales vasculares anastomosan-
tes los cuales se encuentran tapizados por células
tumorales cuboides que exhiben moderada a mar-
cada atipia y que presentan altos conteos mitéticos
(2-6), dichas zonas pueden alternar con areas soli-
das que muestran células en un espectro que van
desde ahusadas hasta epitelioides, que dependien-
do de la representacion de dichas areas en la totali-
dad del tumor pueden representar la subvariante de
angiosarcoma epitelioide (4,7). Son considerados
tumores altamente agresivos, cuyo diagndstico de-
finitivo requiere demostracién por inmunohistoqui-
mica y/o microscopia electrénica (2-5,8,9).

El objetivo de esta comunicacion es exponer un
caso diagnosticado histopatolégicamente en el De-
partamento de Patologia de la Universidad Indus-
trial de Santander, en una muestra de patologia en-
viada por el Hospital Universitario de Santander en
el 2010, y hacer una revision de la literatura de esta
entidad, dada la baja frecuencia de su diagnoéstico y
a la escasa informacién al respecto, siendo este el
primer caso reportado en Colombia y Latinoaméri-
ca y el segundo reportado en una paciente de raza
hispana.

Caso clinico

Paciente mujer de 25 afios, gesta 1, para 0, con
cuadro de 2 afios de evolucién caracterizado por
menometrorragias y dolor pélvico crénico, manejado
con hormonoterapia oral, colocacién de dispositivo
intrauterino liberador de levonorgestrel y biopsia en-
dometrial en 3 ocasiones, con reportes negativos
para malignidad. Antecedentes patoldgicos de déficit
de factor XlIl en manejo con crioprecipitados trimes-
trales. Por persistencia del cuadro clinico, se ordena
ecografia transvaginal que evidencia un endometrio
de 43 mm, monolaminar, ovarios de tipo polimicro-
quistico. Es programada para ablacion endometrial
en septiembre de 2010, encontrandose poliposis
endometrial multiple y presentando como complica-
cién perforacion uterina con manejo expectante. Los
hallazgos histopatoldgicos revelaron tumor maligno
pobremente diferenciado e infiltrante, el cual no es
posible categorizar y se recomienda realizacion de
inmunohistoquimica. Es evaluada por el Servicio
de gineco-oncologia quienes realizan histerectomia

ampliada, salpingooforectomia bilateral, linfadenec-
tomia iliaca y omentectomia, sin complicaciones
posquirtrgicas. El estudio histopatolégico reveld le-
sién tumoral dependiente del cuerpo uterino que in-
filtra la serosa extendiéndose al parametrio derecho
(Figura 1). El estudio con microscopia de luz eviden-
cié lesion tumoral pobremente diferenciada, confor-
mada por células con alto pleomorfismo de nucleos
rendondeados con cromatina dispersa y nucleolo
prominente con conteo mitético de 3 por 10 campos
de alto poder (HPF), que se disponen de manera dis-
cohesiva con formacion de estructuras vasculares
anastomosantes y focos de hemorragia (Figura 2) se
realizaron estudios de inmunohistoquimica con posi-
tividad de las células tumorales para CD31, CD34,
Factor VIII (Figura 3) y negatividad para AE1AE3,
CK20, CK7, EMA y receptores de estrégeno (Figura
4), con diagnostico definitivo de angiosarcoma ute-
rino de alto grado. La paciente 24 meses después
del diagndstico recibio radio y quimioterapia y no ha
presentado recaidas.

Figura 1. Aspecto macroscoépico de la cavidad en-
domiometrial en su pared posterior lesion tumoral
que depende del cuerpo uterino de 5 x 4 cm, de
apariencia polipoide que infiltra la pared miometrial
y compromete hasta la serosa, extendiéndose al
parametrio derecho.
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Figura 2. Aspecto histoldgico reveld lesion tumoral
pobremente diferenciada conformada por células
con alto pleomorfismo de nucleos rendondeados
con cromatina dispersa y nucleolo prominente con
conteo mitético de 3 por 10 HPF, que se disponen
de forma discohesiva con formacion de estructuras
vasculares anastomosantes y focos de hemorragia.

DISCUSION

Los angiosarcomas son lesiones infrecuentes
que corresponden a menos del 1% de los tumores
de tejidos blandos y que pueden presentarse en
cualquier localizacion, fundamentalmente en la piel y
tejido celular subcutaneo de la cara y del escalpo de
adultos mayores (2,8,9,10). La localizaciéon somatica
es inusual y se han reportado casos esporadicos de
localizacién visceral en pulmdn, glandula mamaria,
pleura e higado (2). En el cuerpo uterino se han pu-
blicado 33 casos (2,6-9,11-14), incluido el presente,
con caracteristicas epidemioldgicas especificas que
incluyen presentacién en mujeres en su mayoria
posmenopausicas con un rango de edad que osci-
la entre 17 y 81 afos (edad promedio de 52 afios);
7 casos, incluido el presente, han sido descritos en
mujeres premenopausicas y con mayor sobrevida.

¢ - i - b
Figura 3. Positividad de las células tumorales para
el CD31, CD34 y factor VIII.
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Figura 4. Las células tumorales son negativas para citoqueratinas y receptores de estrogenos

Macroscopicamente han sido descritos como
masas de 4 a 30 cm con infiltracién miometrial pro-
funda, que presentan microscopicamente, las mis-
mas caracteristicas de las neoplasias malignas de
derivacion endotelial. Se distribuyen en un espec-
tro que va desde el clasico patron con formacién
de canales vasculares, tapizadas por células con
pleomorfismo de leve a moderado e hipercroma-
sia, hasta su contraparte indiferenciada de células
ahusadas que sugiere fibrosarcomas o células epi-
telioides con nucléolo prominente que puede sugerir
carcinoma o incluso melanomas; por eso es necesa-
rio un adecuado panel de inmunohistoquimica para
definir el origen de estas lesiones mesenquimales
cuyas caracteristicas con las microscopia éptica y
hematoxilina-eosina pueden superponerse (15), y
se deben descartar lesiones mas frecuentes en esa
localizacién como leiomiosarcoma, tumor mulleriano
mixto o sarcoma endometrial que pueden tener mar-
cada vascularizacion (2,8), confirmandose su origen
con anticuerpos especificos de células endoteliales
tales como CD31, CD34 y factor VIl y descartando
la actividad de otros marcadores, como citoquera-
tinas (AE1/AE3, CK7, CK20), marcadores de mus-
culo, (actina, desmina, H-caldesmon) EMA, S-100,
receptores de estrogénos en las células tumorales
(2,4,7,16). A nivel de la ultraestructura puede confir-
marse la presencia de cuerpos de Weibel-Palade en
el citoplasma de las células tumorales (2,8).

Este es el segundo caso reportado en menores
de 30 afios, el primero fue descrito en el afio 1979
por Ehrmann y Griffiths (6), en una paciente de 17
anos, quien al momento del diagndstico presentaba
extension a través de la pared uterina al ovario iz-

quierdo; posteriormente y a pesar de los tratamien-
tos quirurgicos y adyuvantes con radioterapia fallece.
También es el segundo reporte hecho en una mujer
de origen latinoamericano y el primer diagndstico de
esta lesion hecho en Sudamérica, la paciente 18 me-
ses después del diagndstico recibié radioterapia y no
ha presentado recaidas.

CONCLUSION

A pesar de ser una patologia infrecuente y de la
temprana edad de la paciente, la presencia de atipias
marcadas y la conformacion de canales vasculares,
sugieren que la lesién es un angiosarcoma al estudio
de microscopia de luz. Son necesarios estudios de
confirmacion inmunohistioqumica o de microscopia
electrénica que permitan confirmar la estirpe tumoral
y descartar otras lesiones mas frecuentes en esta
localizacién que puedan presentar un incremento de
la proliferacion vascular.
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