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Hemoptisis de repeticion secundarias
a un angiosarcoma epitelioide generalizado
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Una causa excepcional de hemorragia pulmonar difusa es la
presencia de un angiosarcoma pulmonar. Este es un tumor
vascular maligno que representa del 1-2% del total de sarco-
mas. Los angiosarcomas se han descrito en casi todos los 6rga-
nos, siendo la afecciéon pulmonar rara, de alrededor del 7%.
En la bibliografia se describen aproximadamente 10 casos ais-
lados de tumores primarios y es mas frecuente la afeccion me-
tastasica pulmonar. Desde el punto de vista clinicopatolégico
son superponibles las formas primarias y las metastasicas, por
lo cual, ante la presencia de un angiosarcoma pulmonar pri-
mario, hay que descartar la existencia de un posible tumor
primario a distancia. El diagnéstico anatomopatolégico se ca-
racteriza por células poligonales u ovoides de niicleos atipicos
irregulares, y espacios vasculares tapizados por dichas células
tumorales con fenémenos hemorragicos alrededor. Las técni-
cas de inmunohistoquimica que demuestran la naturaleza en-
dotelial del tumor son la positividad del CD-31 y factor anti-
proteina VIII, asi como la positividad de la queratina,
coexpresion frecuente del angiosarcoma epitelioide.
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Persistent Hemoptysis Secondary to Extensive
Epithelioid Angiosarcoma

Pulmonary angiosarcoma is an unusual cause of diffuse
pulmonary hemorrhage. Angiosarcomas are rare malignant
vascular tumors accounting for 1% to 2% of all sarcomas.
Angiosarcomas have been detected in nearly all organs, but
lung involvement is unusual, accounting for less than 7%.
The literature describes approximately 10 isolated cases of
primary pulmonary angiosarcoma as opposed to the more
common metastatic type. Given that primary and metastatic
types are clinicopathologically similar, the presence of a distant
primary sarcoma must be ruled out before a diagnosis of pri-
mary pulmonary angiosarcoma can be made. A pathological
diagnosis requires a finding of polygonal or oval cells with
atypical irregular nuclei and vascular spaces lined with such
cells surrounded by hemorrhagic phenomena.
Immunohistochemical analysis is positive for specific endothe-
lial cell markers such as CD31 and factor VIII, and coexpres-
sion of keratin is a frequent finding.

Key words: Angioendotheliomatosis. Epithelioid angiosarcoma.
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Introduccion

La hemoptisis se define como la presencia de sangre
en el esputo. Su aparicién obliga a localizar el punto de
hemorragia y a plantearse los diagndsticos diferenciales
posibles. Las principales causas de hemoptisis son se-
cundarias a patologia infecciosa, neoplésica, cardiovas-
cular, inmunolégica, traumadtica, firmacos y otros casos
esporadicos.

Presentamos un caso excepcional de hemoptisis de
repeticién secundaria a un tumor vascular maligno ge-
neralizado, confirmado por autopsia. Hemos encontrado
en la bibliografia tinicamente 10 casos de angiosarco-
mas primarios pulmonares!”, siendo mds frecuente la
afecciéon metastdsica pulmonar®!'?, y tan sélo un caso
con afeccién generalizada''.
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Observacion clinica

Mujer de 68 afios, sin hdbitos toxicos, con alergia al metami-
zol y sin antecedentes personales medicoquirtdrgicos de interés.
Ingresé en nuestro servicio en febrero de 2001 con clinica de 2
meses de evolucion de astenia, disnea a esfuerzos moderados y
emision de esputos hemoptoicos diarios de escasa cuantia. En
la exploraciodn fisica se objetivo palidez de piel y mucosas, asi
como la presencia de crepitantes basales bilaterales. En la he-
matimetria destacaba una anemia normocitica y normocrémica,
con hemoglobina de 9 g/dl y hematdcrito del 25%, velocidad
corpuscular media de 84 y hemoglobina corpuscular media de
28. La velocidad de sedimentacién en la primera hora era de 30
mm. Los pardmetros bioquimicos en sangre y orina € inmuno-
l6gicos eran normales. En la radiografia de torax se objetivaba
un patrén alveolar heterogéneo de predominio basal (fig. 1). En
la tomografia axial computarizada toracoabdominal se aprecia-
ban imdgenes parcheadas de infiltrados alveolares con muilti-
ples imdgenes seudonodulares difusas y bilaterales, con presen-
cia de lesiones focales esplénicas de 1 cm, indicativas de
hemangiomas (fig. 2). En la broncoscopia se visualizé presen-
cia de sangre roja en ambos drboles bronquiales, con mucosa
enrojecida y facilmente sangrante, sin que se lograra localizar
los puntos de hemorragia activa. La citologia y baciloscopia de
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Fig. 1. Radiografia de térax: patrén alveolointersticial.

aspirado bronquial fueron negativas. El lavado broncoalveolar
mostré 117.000 células/ml con frecuentes sideréfagos, un 18%
de neutréfilos, un 4% de linfocitos (CD3: 23%; CD4: 8%,
CD8: 8%) y un 78% de histiocitos. Las pruebas de funcion res-
piratoria eran normales. Se realiz6 biopsia pulmonar por toraco-
tomia, con hallazgos de presencia de microfocos hemorragicos
en resolucién, hiperplasia mesotelial, sin granulomas ni datos de
vasculitis. Interpretamos el caso como una hemorragia pulmonar
probablemente secundaria a una hemosiderosis pulmonar idiopa-
tica. Se instaurd tratamiento con corticoides a dosis de 1
mg/kg/dia de metilprednisolona.

La paciente reingresé a los 2 meses por persistencia de he-
moptisis diaria de escasa cuantia, sindrome general con pérdi-
da de 4 kg de peso, fiebre e intensa astenia. En el momento
del ingreso se objetivé anemia, con hemoglobina de 6,5 g/dl,
trombocitosis de 717.000 pl y leucocitosis de 13.900/ul. Los
hallazgos analiticos, radioldgicos y broncoscépicos fueron si-
milares a los del ingreso previo. Se efectuaron estudio de ane-
mia y puncion de medula désea, y se objetivaron mielopatia
inespecifica y anemia secundaria a proceso crénico. Durante
el ingreso la paciente present6 episodios de hemorragia diges-
tiva con melenas y hematemesis; en la gastroscopia se evi-
denciaron hemorragias submucosas duodenales. Se realizaron
arteriografia del tronco celiaco y enema opaco, sin que se
encontraran hallazgos patoldgicos. La paciente sufrié un dete-
rioro del estado general, con episodios de hemoptisis, hema-
temesis y melenas de repeticién, y precisé multiples transfu-
siones sanguineas. Se instauré tratamiento con bolos de
metilprednisolona de 1 g y ciclofosfamida a dosis de 5 mg/kg
por la sospecha clinica de micropanvasculitis con afectacién
pulmonar y digestiva, a pesar de que los anticuerpos anticito-
plasma eran repetidamente negativos. Sufrié un deterioro pro-
gresivo y fallecid. Se realiz6 autopsia con diagndstico de an-
giosarcoma epitelioide (hemagioendotelioma maligno), que
afectaba al pulmon, los ganglios linféticos, el higado, el bazo,
el rifién y el tubo digestivo. En la descripciéon microscépica se
evidenciaba neoformacion infiltrante maligna de alto grado,
que formaba canales vasculares anastomosados y revestidos
de células atipicas, anaplasicas; dato compatible con angio-
sarcoma de predominio en el pulmén y los ganglios linfaticos,
y focos de afectacion en el higado, bazo, rifiéon y submucosa
de tubo digestivo. Las técnicas de inmunohistoquimica de-
mostraron la naturaleza endotelial de las células tumorales,
con positividad para CD-31 y factor VIII, asf como para que-
ratina.
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Fig. 2. Tomografia axial computarizada de térax: imagenes parcheadas
bilaterales y seudonodulares.

Discusiéon

La hemorragia pulmonar difusa se caracteriza por la
triada clinica de hemoptisis, anemia e infiltrados radio-
16gicos difusos. Las causas mds comunes son el sindro-
me de Goodpasture, vasculitis como la granulomatosis
de Wegener y la poliangitis microscdpica, y algunas co-
nectivopatias como el lupus eritematoso sistémico. La
hemosiderosis pulmonar idiopdtica es una causa rara y
un diagnéstico de exclusion, y la enfermedad neopldasi-
ca es una entidad excepcional que hay que considerar
en el diagndstico diferencial de la hemorragia alveolar
difusa®.

La hemorragia pulmonar difusa es una causa rara de
presentacion del angiosarcoma. Este es un tumor vas-
cular maligno poco frecuente, que representa s6lo del
1-2% total de los sarcomas'. En la bibliografia no exis-
te conformidad en cuanto a la incidencia segtn el sexo;
en opinién de algunos autores®, predomina en los varo-
nes, y en la serie mas amplia (15 casos)! no se aprecia
predileccion de sexos. Afecta a un rango de edad am-
plio, con mayor incidencia a partir de los 40 afios'?®.

Los angiosarcomas se han descrito en casi todos los
6rganos. La mayor parte se localiza en la piel (33%) y
tejidos blandos profundos (24%); otros 6rganos donde
aparece son la mama (8%), el higado (8%), huesos
(6%), el bazo (4%), el corazdn, los grandes vasos y el
pericardio (3%), 6rbita (3%), area otorrinolaringolégica
(4%) y otros 6rganos, incuido el pulmén (7%)>.

La afeccién pulmonar del angiosarcoma es rara. En
la bibliografia se describen aproximadamente 10 casos
aislados de tumores primarios'’, y es mds frecuente la
afeccién metastdsica pulmonar®!’, Desde el punto de
vista clinicopatolégico, son superponibles las formas
primarias y las metastdsicas®, por lo cual, ante la pre-
sencia de un angiosarcoma pulmonar primario, es preci-
so descartar la existencia de un posible tumor primario
a distancia.

La forma clinica de presentacion es la hemoptisis, ya
sea episddica o en forma de hemoptisis masiva. Son fre-
cuentes la pérdida de peso, la tos, el dolor tordcico y la
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disnea. Si existe afeccion pleural, se puede objetivar
neumotérax o derrame pleural. Otra forma de presenta-
cién es la hemorragia pulmonar difusa. Hasta un 20%
de los casos son asintomdticos y constituyen un hallaz-
go casual en la autopsia'?®.

Radioldgicamente en el 70% de los casos se objeti-
van nédulos pulmonares bilaterales, aunque puede pre-
sentarse como una lesién nodular tnica; se pueden en-
contrar infiltrados alveolares difusos secundarios a las
hemorragias alveolares'?.

El diagnéstico anatomopatolégico se caracteriza por
células poligonales u ovoides de nticleos atipicos irregu-
lares, y espacios vasculares tapizados por dichas células
tumorales, con fendmenos hemorragicos alrededor. Las
técnicas de inmunohistoquimica que demuestran la natu-
raleza endotelial del tumor son la positividad del CD-31
y del factor antiproteina VIII, asi como la positividad de
la queratina, coexpresion frecuente del angiosarcoma
epitelioide!*®. Estos hallazgos inmunohistoquimicos es-
taban presentes en nuestro caso.

El angiosarcoma es un tumor caracteristicamente me-
tastatizante, por lo cual en la bibliografia siempre se
describe afectacion de 2-3 6rganos simultdneamente, y
en muchas ocasiones no se sabe cudl es el foco prima-
rio!®19 Es frecuente la afeccion cardiopulmonar. Lo
que es excepcional es el hallazgo de afectacion difusa:
pulmonar, ganglionar, digestiva, esplénica, hepdtica y
renal, como en el caso aqui descrito, ya que s6lo hemos
encontrado un caso en la bibliografia'l.

En general el angiosarcoma pulmonar tiene mal pro-
ndstico, con una supervivencia media de 9 meses'2%,

En definitiva, el caso que presentamos es excepcio-
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nal porque se trata de una causa rara de hemoptisis se-
cundaria a un angiosarcoma, y mas como expresion de
un angiosarcoma epitelioide con afectacién difusa. Lo
aportamos a la bibliografia como causa excepcional de
hemoptisis recidivante.
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