ANGIOSARCOMA OSEO MULTIFOCAL: A PROPOSITO DE UN CASO
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INTRODUCCION

El angiosarcoma es un tumor vascular agresivo infrecuente y de etiologia desconocida, originado por células mesenquimales predispuestas a
la diferenciacion angioblastica y la formacién de nuevos vasos. De manera excepcional (<1%) presenta una localizacion 6sea, asentando
habitualmente sobre huesos largos de las extremidades y siendo caracteristico su desarrollo sobre zonas de necrosis 0seas. Existen dos
formas de presentacion, una lesion unica con crecimiento rapido y con tendencia a la metastatizacion o multifocal.

MATERIAL Y METODOS

Paciente de 51 anos que inicia gonalgia atraumatica e imposibilidad para la
marcha, como antecedentes personales presenta un cuadro de purpura
trombocitopénica, complicada con un empiema tuberculoso pulmonar
secundario al uso prolongado de corticoides.

En RMN se objetiva lesion de agresividad radiologica en fémur izquierdo con
afectacion cortical y masa de partes blandas asociada. Tras presentarse en
comité de Sarcomas y Tumores MSK, se decide biopsia radioguiada con un
diagnostico diferencial entre tumor o0seo primario, metastasis u osteomielitis
cronica, con un resultado de necrosis 0sea mas sinovitis reactiva.

Una semana despues, el paciente sufre una fractura patologica realizandose o

fijacion externa y una nueva toma histologica, que confirma el diagndstico de ;

angiOsarCOma eplteIIOIde Rx AP fémur izq, lesiones dseas y partes RM en T1 plano coronal, lesiones dseas y partes blandas
blandas fémur distal izq
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Fijacion externa de fractura patoldgica de (*) Canales vasculares anastomosados y muy dilatados de forma Células tumorales pleomérficas y mitdticamente activas Estudio inmunohistoquimico con marcadores endoteliales CD31 y ERG
fémur izquierdo irregular, revestidos por células endoteliales atipicas con una

arquitectura altamente infiltrativa y mala demarcacion.
(**) Hemorragia y necrosis intratumoral

RESULTADOS

Se estadifica por tanto como G2T3MO en la clasificacion de Enneking y
dada la gran afectacion del eje neurovascular y la no posibilidad de
neoadyuvancia por su situacion clinica, se decide cirugia oncolégica
radical, realizandose una amputacion supracondilea.

Tras un buen control local y sistémico de la enfermedad, el paciente
desarrolla en fémur contralateral un cuadro con el mismo
comportamiento radiologico vy clinico, que tras la biopsia confirma un
nuevo angiosarcoma epitelioide. Esto determina una nueva cirugia
radical.

Seis meses después el paciente desarrolla metastasis, ocasionando su RM en T2 supresion grasa plano coronal, mufion tras RM en T1 plano coronal, segundo foco de
.. amputacion de fémur izq angiosarcoma en fémur distal der
fallecimiento.

CONCLUSIONES

El angiosarcoma epitelioide multifocal presenta un pronostico infausto, con una alta tasa de mortalidad, siendo su diagnostico diferencial en
ocasiones complejo. La opcion quirdrgica es la piedra angular del tratamiento, con integracion de radiacion y tratamientos sistémicos.
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