
188 Arch Bronconeumol 2004;40(4):188-90 00

Introducción

La hemoptisis se define como la presencia de sangre
en el esputo. Su aparición obliga a localizar el punto de
hemorragia y a plantearse los diagnósticos diferenciales
posibles. Las principales causas de hemoptisis son se-
cundarias a patología infecciosa, neoplásica, cardiovas-
cular, inmunológica, traumática, fármacos y otros casos
esporádicos.

Presentamos un caso excepcional de hemoptisis de
repetición secundaria a un tumor vascular maligno ge-
neralizado, confirmado por autopsia. Hemos encontrado
en la bibliografía únicamente 10 casos de angiosarco-
mas primarios pulmonares1-7, siendo más frecuente la
afección metastásica pulmonar8-10, y tan sólo un caso
con afección generalizada11.

Observación clínica

Mujer de 68 años, sin hábitos tóxicos, con alergia al metami-
zol y sin antecedentes personales medicoquirúrgicos de interés.
Ingresó en nuestro servicio en febrero de 2001 con clínica de 2
meses de evolución de astenia, disnea a esfuerzos moderados y
emisión de esputos hemoptoicos diarios de escasa cuantía. En
la exploración física se objetivó palidez de piel y mucosas, así
como la presencia de crepitantes basales bilaterales. En la he-
matimetría destacaba una anemia normocítica y normocrómica,
con hemoglobina de 9 g/dl y hematócrito del 25%, velocidad
corpuscular media de 84 y hemoglobina corpuscular media de
28. La velocidad de sedimentación en la primera hora era de 30
mm. Los parámetros bioquímicos en sangre y orina e inmuno-
lógicos eran normales. En la radiografía de tórax se objetivaba
un patrón alveolar heterogéneo de predominio basal (fig. 1). En
la tomografía axial computarizada toracoabdominal se aprecia-
ban imágenes parcheadas de infiltrados alveolares con múlti-
ples imágenes seudonodulares difusas y bilaterales, con presen-
cia de lesiones focales esplénicas de 1 cm, indicativas de
hemangiomas (fig. 2). En la broncoscopia se visualizó presen-
cia de sangre roja en ambos árboles bronquiales, con mucosa
enrojecida y fácilmente sangrante, sin que se lograra localizar
los puntos de hemorragia activa. La citología y baciloscopia de
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Hemoptisis.

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. 
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aspirado bronquial fueron negativas. El lavado broncoalveolar
mostró 117.000 células/ml con frecuentes siderófagos, un 18%
de neutrófilos, un 4% de linfocitos (CD3: 23%; CD4: 8%;
CD8: 8%) y un 78% de histiocitos. Las pruebas de función res-
piratoria eran normales. Se realizó biopsia pulmonar por toraco-
tomía, con hallazgos de presencia de microfocos hemorrágicos
en resolución, hiperplasia mesotelial, sin granulomas ni datos de
vasculitis. Interpretamos el caso como una hemorragia pulmonar
probablemente secundaria a una hemosiderosis pulmonar idiopá-
tica. Se instauró tratamiento con corticoides a dosis de 1
mg/kg/día de metilprednisolona.

La paciente reingresó a los 2 meses por persistencia de he-
moptisis diaria de escasa cuantía, síndrome general con pérdi-
da de 4 kg de peso, fiebre e intensa astenia. En el momento
del ingreso se objetivó anemia, con hemoglobina de 6,5 g/dl,
trombocitosis de 717.000 µl y leucocitosis de 13.900/µl. Los
hallazgos analíticos, radiológicos y broncoscópicos fueron si-
milares a los del ingreso previo. Se efectuaron estudio de ane-
mia y punción de medula ósea, y se objetivaron mielopatía
inespecífica y anemia secundaria a proceso crónico. Durante
el ingreso la paciente presentó episodios de hemorragia diges-
tiva con melenas y hematemesis; en la gastroscopia se evi-
denciaron hemorragias submucosas duodenales. Se realizaron
arteriografía del tronco celíaco y enema opaco, sin que se
encontraran hallazgos patológicos. La paciente sufrió un dete-
rioro del estado general, con episodios de hemoptisis, hema-
temesis y melenas de repetición, y precisó múltiples transfu-
siones sanguíneas. Se instauró tratamiento con bolos de
metilprednisolona de 1 g y ciclofosfamida a dosis de 5 mg/kg
por la sospecha clínica de micropanvasculitis con afectación
pulmonar y digestiva, a pesar de que los anticuerpos anticito-
plasma eran repetidamente negativos. Sufrió un deterioro pro-
gresivo y falleció. Se realizó autopsia con diagnóstico de an-
giosarcoma epitelioide (hemagioendotelioma maligno), que
afectaba al pulmón, los ganglios linfáticos, el hígado, el bazo,
el riñón y el tubo digestivo. En la descripción microscópica se
evidenciaba neoformación infiltrante maligna de alto grado,
que formaba canales vasculares anastomosados y revestidos
de células atípicas, anaplásicas; dato compatible con angio-
sarcoma de predominio en el pulmón y los ganglios linfáticos,
y focos de afectación en el hígado, bazo, riñón y submucosa
de tubo digestivo. Las técnicas de inmunohistoquímica de-
mostraron la naturaleza endotelial de las células tumorales,
con positividad para CD-31 y factor VIII, así como para que-
ratina.

Discusión

La hemorragia pulmonar difusa se caracteriza por la
tríada clínica de hemoptisis, anemia e infiltrados radio-
lógicos difusos. Las causas más comunes son el síndro-
me de Goodpasture, vasculitis como la granulomatosis
de Wegener y la poliangitis microscópica, y algunas co-
nectivopatías como el lupus eritematoso sistémico. La
hemosiderosis pulmonar idiopática es una causa rara y
un diagnóstico de exclusión, y la enfermedad neoplási-
ca es una entidad excepcional que hay que considerar
en el diagnóstico diferencial de la hemorragia alveolar
difusa8.

La hemorragia pulmonar difusa es una causa rara de
presentación del angiosarcoma. Éste es un tumor vas-
cular maligno poco frecuente, que representa sólo del
1-2% total de los sarcomas1. En la bibliografía no exis-
te conformidad en cuanto a la incidencia según el sexo;
en opinión de algunos autores8, predomina en los varo-
nes, y en la serie más amplia (15 casos)1 no se aprecia
predilección de sexos. Afecta a un rango de edad am-
plio, con mayor incidencia a partir de los 40 años1,8.

Los angiosarcomas se han descrito en casi todos los
órganos. La mayor parte se localiza en la piel (33%) y
tejidos blandos profundos (24%); otros órganos donde
aparece son la mama (8%), el hígado (8%), huesos
(6%), el bazo (4%), el corazón, los grandes vasos y el
pericardio (3%), órbita (3%), área otorrinolaringológica
(4%) y otros órganos, incuido el pulmón (7%)2.

La afección pulmonar del angiosarcoma es rara. En
la bibliografía se describen aproximadamente 10 casos
aislados de tumores primarios1-7, y es más frecuente la
afección metastásica pulmonar8-10. Desde el punto de
vista clinicopatológico, son superponibles las formas
primarias y las metastásicas2, 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 clínica de presentación es la hemoptisis, ya
sea episódica o en forma de hemoptisis masiva. Son fre-
cuentes la pérdida de peso, la tos, el dolor torácico y la
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Fig. 1. Radiografía de tórax: patrón alveolointersticial. Fig. 2. Tomografía axial computarizada de tórax: imágenes parcheadas
bilaterales y seudonodulares. 



disnea. Si existe afección pleural, se puede objetivar
neumotórax o derrame pleural. Otra forma de presenta-
ción es la hemorragia pulmonar difusa. Hasta un 20%
de los casos son asintomáticos y constituyen un hallaz-
go casual en la autopsia1,2,8.

Radiológicamente en el 70% de los casos se objeti-
van nódulos pulmonares bilaterales, aunque puede pre-
sentarse como una lesión nodular única; se pueden en-
contrar infiltrados alveolares difusos secundarios a las
hemorragias alveolares1,8.

El diagnóstico anatomopatológico se caracteriza por
células poligonales u ovoides de núcleos atípicos irregu-
lares, y espacios vasculares tapizados por dichas células
tumorales, con fenómenos hemorrágicos alrededor. Las
técnicas de inmunohistoquímica que demuestran la natu-
raleza endotelial del tumor son la positividad del CD-31
y del factor antiproteína VIII, así como la positividad de
la queratina, coexpresión frecuente del angiosarcoma
epitelioide1,2,8. Estos hallazgos inmunohistoquímicos es-
taban presentes en nuestro caso.

El angiosarcoma es un tumor característicamente me-
tastatizante, por lo cual en la bibliografía siempre se
describe afectación de 2-3 órganos simultáneamente, y
en muchas ocasiones no se sabe cuál es el foco prima-
rio1,8-10. Es frecuente la afección cardiopulmonar. Lo
que es excepcional es el hallazgo de afectación difusa:
pulmonar, ganglionar, digestiva, esplénica, hepática y
renal, como en el caso aquí descrito, ya que sólo hemos
encontrado un caso en la bibliografía11.

En general el angiosarcoma pulmonar tiene mal pro-
nóstico, con una supervivencia media de 9 meses1,2,8.

En definitiva, el caso que presentamos es excepcio-

nal porque se trata de una causa rara de hemoptisis se-
cundaria a un angiosarcoma, y más como expresión de
un angiosarcoma epitelioide con afectación difusa. Lo
aportamos a la bibliografía como causa excepcional de
hemoptisis recidivante. 
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