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RESUMEN

Los angiosarcomas primarios de pulmon, son
lesiones mesenquimales sumamente raras, de mal
pronostico que suelen encontrarse
aproximadamente en el 1% de todos los sarcomas
de partes blandas, siendo su cuadro clinico y su
evaluacion radiologica poco especifica. Se hace la
descripcion de un caso clinico, la evaluacion
radiologica y el diagnostico definitivo a través del
estudio histopatolégico.

SUMMARY

Primary lung angiosarcomas are extremely rare
mesenchymal lesions with a poor prognosis that
are usually found in 1% of all soft tissue sarcomas,
with their clinical picture and radiological
evaluation being non-specific. The description of
a clinical case in our hospital, the radiological
evaluation and the definitive diagnosis through
the histopathological study are made.
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INTRODUCCION

Las neoplasias derivadas de los tejidos blandos,
llamados sarcomas de partes blandas, son
enfermedades neoplasicas, con presentacion poco
frecuentes y caracteristicas heterogéneas, con
poca frecuencia en pacientes adultos, se calcula
en un 1 al 3% de todas las neoplasias. Estos
tumores se agrupan basicamente en dos
localizaciones: en los tejidos blandos, los que a su
vez se van a localizar en distintas partes del
cuerpo, asi como también en diferentes aparatos
y visceras; y se pueden localizar en los
huesos(osteosarcomas). (1,2)

En un estudio peruano, realizado en el 2019, de
una poblacion estudiada de 250 pacientes, en un
periodo de 62 meses, los tipos histologicos mas
frecuentes eran el sarcoma pleomorfico
indiferenciado y los liposarcomas. (1)

Cabe recordar, desde el punto de vista de sus
origenes, que estas lesiones provienen en su gran
mayoria, del mesodermo embrionario en especial
y pocas aportaciones del resto de las capas
embrionarias, teniendo una gran capacidad de
diferenciarse en los tipos de tejidos a saber, como
el adiposo, muscular, fibroso y endotelial. (2).

Cuando esta enfermedad se presenta de manera
inicial, suele ser totalmente asintomatica, lo que
se traduce por ser pequena la lesion, pero al
crecer, puede ir complicando las funciones
corporales. A su vez, el tiempo de sobrevida, en
este tipo de pacientes, que padecen de un
sarcoma de partes blandas, puede variar, segin la
histologia y el estadio de la enfermedad, llegando
a ser, en el mejor de los casos, 50% a los 5 afnos.

3).

Los angiosarcomas son neoplasias malignas
endoteliales, heterogéneas, agresivos, mal
pronostico y de alta mortalidad, siendo las menos
frecuentes de todos los sarcomas de partes
blandas, representando el 1% de todos ellos,
afecta especificamente a personas adultas que a
ninos. Nace del endotelio de los vasos sanguineos
y linfaticos, suele  también llamarse
hemagiosarcoma. Es una lesion que normalmente
compromete la piel de la cabeza y cuello (60%),
asi como también a nivel del tronco, siendo menos
frecuente en organos como higado, glandulas
suprarrenales, corazon, bazo y mamas. (3,4,5).

Estos pacientes suelen presentar alteraciones
genéticas, que no son especificas, como
desajustes del cariotipo, como por ejemplo la
adicion de cromosomas5, 8 y 20; delecion o
perdida en cromosomas 7, 22 y el cromosoma Y.
Su crecimiento siempre se dara por factores
proangiogénicos. (3).

Entre los posibles factores de riesgo que pueden
estar involucrados en este tipo de sarcomas, se ha

descrito antecedentes de radiaciones,
especialmente en niflos con patologias
neoplasicas hematologicas que han recibido
tratamiento con radioterapia; el llamado
sindrome Stewart-Treves, o linfedema del
miembro superior secundario a la mastectomia,
asi como también los linfedemas secundarios a
ciertas parasitosis como las filarias; en menor
proporcion de riesgo se ha mencionado las fistulas
artero-venosas en pacientes que padecen
insuficiencia renal cronica, ademas, se menciona
la exposicion a pesticidas y al thorotrast. (3,4).

CASO CLINICO

Se trata de paciente femenina, de 55 anos, con
antecedentes de hipertension esencial desde el
2015, asistente administrativa, habita en region
urbana, niega consumo de tabaco, solo alcohol
social. Sin sintomatologia previa refiere que, en
noviembre del 2023, de forma espontanea
presenta golpe de tos y posteriormente
expectoracion hemoptoica, por 2 ocasiones vy
posteriormente cansancio y fatiga, sin control
posterior.

A la semana curso nuevo cuadro de tos y
expectoracion hemoptoica, por lo cual acude a
Hospital Pdblico donde le solicitan estudio de
estandar de torax, en el cual no se informa lesion
de origen pulmonar y se le prescribe acido
tranexanico 500mg cada 8 horas oral. Paciente
valorada por Otorrinolaringdlogo y
gastroenterélogo, quienes posterior a
procedimientos se descarta posible origen de
sangrado.

Por persistencia de cuadro de expectoracion
hemoptoica y de hemoptisis, es valorado por
neumologo privado quien solicita estudios de
tomografia de torax, en los cuales no se describe
lesion pulmonar, pero describe en region
parahiliar izquierda engrosamiento ganglionar,
por lo cual se le solicita estudios de broncoscopia
a inicios de diciembre 2023 donde se describe en
bronquio principal izquierdo, masa endobronquial
de la que se toman muestras de biopsia con
reporte inicial de neoplasia mesenquimal
fusocelular/vascular, con estudios posteriores de
inmunohistoquimica, CD31+, CD34+, HVP8-,
PODOPLANIBA D2-40-, KI: >40%, que concluye que
se trata de una neoplasia vascular maligna:
angiosarcoma vs sarcoma de Kaposi.

Valorada en el Hospital Teodoro Maldonado
Carbo, se solicitaron estudios de imagenes,
exclusivamente angiotac de térax y abdominal,
sin que se describan lesion sugestiva de
enfermedad primaria o metastasica, por lo cual se
concluye que lo descrito corresponde a
enfermedad primaria. Se solicitan estudios
adicionales, la serologia para VIH es negativa,
descartandose posibilidad de Sarcoma Kaposi.
Nueva broncoscopia en esta casa de salud en



enero 2024, en la cual se describe: arbol bronquial
izquierdo: arquitectura conservada, mucosa
normal, se avanza a carina secundaria
visualizando lesion aspecto mucoso pediculada en
ambos extremos localizada a la entrada del lobulo
superior que cruza de pared a pared dirigida hacia
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la pared posterior que obstruye la entrada del
bronquio un 40% de su luz, con la fibra se logra
visualizar por detras de la lesion sin que se
observe mas ocupacion, no se logra pasar por
detras de la lesion.
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FIGURA 1: BIOPSIA E INMUNOHISTOQUIMICA DE LA LESION ENDOBRONQUIAL

FIGURA 2: IMAGENES DE LA BRONCOSCOPIA EN LA CUAL SE OBSERVA LA LESION EN BRONQUIO SECUNDARIO
DEL LOBULO SUPERIOR DERECHO

DISCUSION

Al ser una enfermedad con poca sintomatologia,
puede tener diagnosticos equivocos al momento
de su evaluacion como neoplasias epiteliales o
melanomas anaplasicos. Inclusive al ser un
angiosarcoma de rara presentacion pulmonar,
suelen ser metastasicos las lesiones que se
encuentran a nivel pulmonar. Los estudios
diagnosticos radiologicos como el ultrasonido, la
tomografia computada y la resonancia magnética,
suelen tener limitaciones. (4,6).

Si bien es cierto que son mas frecuentes en piel,
bazo, higado, mama, estas lesiones en pulmon son

extremadamente raros y de muy pobre
pronostico. Siendo su edad promedio de aparicion
a los 45 anos, sin especificar genero de
frecuencia. (6).

Revisada la literatura, en los pocos casos
descritos, la sintomatologia puede ser dolor en
torax y la hemoptisis; se describe ademas disnea,
tos y pérdida de peso. En nuestro caso, si bien se
analiza la historia clinica, la paciente, asistente
administrativa, solo curso con tos y expectoracion
hemoptoica las primeras 6 semanas de su
evolucion hasta progresar a hemoptisis cuando se
realizo el diagnostico de su patologia. (6,8).



FIGURA 3: MAMOGRAFIA BILATERAL DE LA PACIENTE.

FIGURA 4: TOMOGRAFIA DE ALTA RESOLUCION PULMONAR.

Normalmente el diagnostico de esta patologia se
basa en estudios mas directos como la
broncoscopia, asi como también el estudio
histoldgico, esta ultima considerada como
esencial, ya que se describen células anormales,
pleomorficas, del endotelio vascular, las mismas
que pueden ser redondas, poligonales y fusiformes
con o sin apariencia epiteloide. Los marcadores
que pueden ser expresados en estas lesiones son:
antigeno del factor VIIl, CD34, CD31y Fli-1. Si bien
el antigeno del factor VIl es el mas especifico,
pero es el menos sensible, mientras el CD31 es
relativamente especifico y extremadamente
sensible en alrededor del 90% de los casos; y en el
30% de estos angiosarcomas  expresan
citoqueratina, y vimentina. (7,8).
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