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RESUMEN

El angiosarcoma pulmonar es un tumor agresivo muy
infrecuente, que en la mayoria de los casos es de ori-
gen metastasico.

Se presenta el caso de una mujer de 52 arios de
edad con disnea, dolor tordcico, hemoptisis, derrame
pleural e infiltrados alveolares progresivos, cuyo diag-
néstico de patologia fue un angiosarcoma en pulmon.
Se hace ademas una revision de la literatura sobre esta
entidad.
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ABSTRACT

Pulmonary angiosarcoma is a very infrequent and
agressive tumor which is usually melastatic in origen.

A 52 years old women case is presented. She
complaint of shartness of breath, chest pain, hemoplysis,
pleural effusion and progressive alveolar infiltrates. The
pathology was diagnostic with pulmonary angiosarcoma.
Review of the medical literature is presented.

Sénchez J, Jaramillo LF, Solarte 1, Dennis R, Roa J, Garcia-
Herreros LG. Angiosarcoma in the lung presenting as
hemoptysis, pleural hemorragic of effusion
and progressive alveolar infiltrates . Rev Neumol Colomb
2002;14:118-122.

INTRODUCCION

Existe una variedad de tumores de origen
pulmonar, que se consideran raros. Forman parte de
este grupo, los sarcomas, donde estan incluidos los
angiosarcomas. Estos tumores en su mayor parte com-
prometen al pulmén por metéstasis y son pocos los
casos de origen primario en dicha localizacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 52 anos de edad quien consulté
por cuadro clinico de 3 meses de evolucién que
inicié con dolor toracico, hemoptisis y disnea pro-
gresiva hasta el reposo.

Previamente esta paciente era completamente
sana y como antecedentes referia haber consulta-

do en 2 ocasiones por los sintomas descritos, reci-
biendo manejo con analgésicos anti- inflamatorios
y antibiéticos. Tenia radiografia de térax con
cardiomegalia a expensas de cavidades derechas
y escasos infilirados alveolares periféricos predo-
minantemente en la base derecha. (Figura 1).

Ala revision por sistemas sélo anotaba pérdida
de peso no cuantificada en los Ultimos 4 meses y
episodios ocasionales de diaforesis. Su Ultimo con-
trol por ginecologia habia sido unos dias antes de
hospitalizarse y era normal.

Al examen fisico de ingreso se encontré pacien-
te con palidez mucocutanea, alerta, con TA de 130/
80mmHg, FC de 120x” FR de 28x ", cuello sin ma-
sas ni adenopatias, ruidos cardiacos ritmicos,
taquicérdicos, sin soplos ni frote pericardico. El
examen pulmonar presentaba signos de derrame
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pleural izquierdo y estertores crepitantes bibasales.
El abdomen era blando, sin masas y las extremida-
des se encontraban bien perfundidas.

Figura No 1. Radiografia de térax tomada dos meses antes de
su ingreso en la cual se observaba cardiomegalia
a expensas de cavidades derechas y escasos
infiltradlos alveolares periféricos de predominio
en lébulo inferior derecho.

Se hizo una impresion diagndstica de hemopti-
sis en estudio, probablemente secundaria a un
tromboembolismo pulmonar.

La radiografia de tdrax inicial mostrd
cardiomegalia, derrame pleural izquierdo e infiltra-
dos alveolares escasos, periféricos, de predominio
en la base derecha. El cuadro hematico presenta-
ba anemia normocitica normocrémica con hemo-
globina de 8.5 g/d|, con recuentos de leucocitos y
de plaquetas dentro de limites normales. Los ga-
ses arteriales del ingreso con FiO, de 0.5 mostra-
ron pH de 7.45, PaCO, de 25.6mmHg, HCO, de
18, PaO, de 79mmHg y Sa0, de 90.5%. El electro-
cardiograma evidenciaba taquicardia sinusal con
bajo voltaje en derivaciones de las extremidades.

Se realiz¢ toracentesis diagnostica que mostro
un liquido hemorragico con glucosa de 70 mg/dl,
proteinas de 4.7 g/d|, leucocitos de 9.360/mm?, con
88% de neutrdfilos, 8% de linfocitos y 4% de
monocitos. El pleurocrito fue de 6.4%. La citologia
de liquido pleural no mostraba malignidad ni célu-
lasLE.

Se inicié manejo con oxigeno y heparina y se
realizé posteriormente una gamagrafia de ventila-
cion perfusion que fue considerada de baja proba-
bilidad para tromboembolismo pulmonar. Mientras
estaba recibiendo anticoagulacion, se realizd un
parcial de orina que mostré eritrocituria y cilindruria.
Se retira la anticoagulacién y se considera el diag-
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néstico de un sindrome de pulmdn- rifdn en estu-
dio, por lo que en conjunto con el grupo de
Nefrologia, se decidié iniciar manejo con bolos de
esteroides.

La paciente persistié con hemoptisis y disnea,
con controles radiograficos posteriores que mos-
traron incremento en el nimero de lesiones
alveolares hacia la periferia del pulmén derecho, y
derrame pleural izquierdo, por lo que se decidié
llevar a fibrobroncoscopia, que en un principio no
se pudo realizar ante la dificultad respiratoria y
desaturacioén. Se realizdé TAC de térax que mostrd
derrame pleural izquierdo masivo, quiste pericardico
en el nivel de la auricula derecha e infiltrados
alveolares en el pulmén derecho, que tendian a ser
nodulares y de localizacién periférica (Figura 2).
Ante esto, se realiz6 toracostomia cerrada izquier-
da, obteniéndose un drenaje inicial de 4.000cc, de
liquido pleural hemorragico con pleurocrito de 4.9%
y citologia negativa para malignidad. Hubo mejo-
ria parcial de la dificultad respiratoria por lo que
finalmente se llevé la paciente a fibrobroncoscopia,
que mostrd signos de sangrado proveniente de
todos los bronquios segmentarios y compresion
extrinseca en los bronquios lobares superior e in-
ferior izquierdo. Se realizé lavado broncoalveolar
en el bronquio del I6bulo medio, recuperandose
un material francamente hemorragico. Se intentd
realizar biopsia transbronquial sin éxito. El estu-
dio del lavado mostré coloraciones especiales
negativas para gérmenes oportunistas y la citologia
fue negativa para malignidad con un extendido
hemorragico.
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Figura No 2.TAC de térax en el cual se aprecia imagen
sugestiva de quiste pericérdico. Existe ademas
derrame pleural masivo izquierdo e infiltrados
alveolares periféricos a nivel de pulmén
derecho.

Xrieinn

REVISTA COLOMBIANA DE NEUMOLOGIA



HEMOPTISIS, DERRAME PLEURAL HEMORRAGICO E INFILTRADOS ALVEOLARES PROGRESIVOS: UN CASO DE ANGIOSARCOMA EN PULMON

Posteriormente, se realizd ecocardiograma
transtoracico donde se encontrd derrame pericardico
moderado y tractos de fibrina, sin repercusién
hemodinamica, con auricula derecha normal.

El control del parcial de orina a los 5 dias fue
normal. Los anticuerpos antinucleares, anti- DNA,
ANCAS y antimembrana basal fueron negativos, y
se considerd que probablemente la hematuria era
secundaria a uso de Heparina, por lo que se sus-
penden los esteroides. No se considera entonces
sindrome de pulmon- rinén.

La paciente persistia con hemoptisis, progresion
de disnea, drenajes por tubo de térax entre 200 y
300cc diarios por lo que se realizé TAC de térax de
control, con incremento de los infiltrados alveolares,
y derrame pleural bilateral. Ante el hecho de no te-
ner un diagnodstico definitivo, se decidio llevar a
biopsia pulmonar a cielo abierto (Figura 3). Se rea-
lizb toracotomia izquierda y durante el procedimien-
to se observé gran cantidad de nédulos grisaceos
de 1- 1.5 cm de diametro con bordes no muy bien
definidos que ocupaban todo el pulmén izquierdo,
con compromiso pleural, tomandose biopsia en
cuna del segmento superior del I6bulo inferior iz-
quierdo. Posteriormente la paciente es trasladada
a la unidad de cuidados intensivos y fallece al ter-
cer dia de post- operatorio.

Figura No 3. Radiografia de térax previa a cirugia en la que
se observa derrame pleural izquierdo, con tubo
de toracostomia, progresion de infiltrados
alveolares en ambos campos pulmonares y
probable aumento de tamano de cavidades
derechas.

El analisis histopatolégico mostrd una lesion
mesenguimal maligna con extensas areas necroticas
y marcada proliferacion de canales vasculares irre-
gulares, de calibres variables, tapizados por célu-
las grandes con marcado hipercromatismo nuclear,
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con nucléolos prominentes y presencia de hematies
en la luz de los canales vasculares, compatibles
con angiosarcoma. (Figuras 4y 5).

Figura No 4. Panordmica que muestra las dreas con necrosis
geogrédfica y presencia de numerosos canales
vasculares.

Figura No 5. Acercamiento donde se observan células
pleomobrficas, con ntcleo hipercromaticos, que
tapizan los canales vasculares neoplasicos.

DISCUSION

Las consideraciones diagndsticas que se tuvie-
ron en cuenta en este caso debieron incluir enfer-
medades infecciosas (neumonia por Staphilococcus,
Influenza, Klebsiella, tuberculosis, micosis
pulmonares) cardiovasculares (edema pulmonar,
tromboembolismo pulmonar, estenosis mitral),
autoinmunes (sindrome de Goodpasture,
granulomatosis de Wegener, sindrome de Churg
Strauss, lupus), estados de inmunodeficiencia (VIH,
post- trasplante, uso de esteroides), exposicion a
téxicos (anhidrido trimetilico, D- penicilamina) y
enfermedades de origen neoplasico.
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Dentro de estas Ultimas, se sabe que los tumo-
res primarios de pulmén no tienden a producir he-
moptisis masiva, y el sangrado originado en diver-
sas zonas del pulmén en forma concomitante no
suele sertampoco una caracteristica de comporta-
miento de ellos. Debe entonces realizarse un diag-
nostico diferencial con lesiones asociadas con pro-
liferacién vascular en el pulmén.

Las lesiones asociadas con praliferacién vascular
en el pulmén se pueden dividir en dos grupos: Las
benignas 6 no neoplasicas, y las malignas'. Dentro
del primer grupo se mencionan: Reaccion alrede-
dor de infartos, necrosis ¢ abscesos;
tromboémbolos en organizacién; hipertension
pulmonar con lesiones plexiformes; enfermedad
pulmonar veno- oclusiva; congestion pasiva créni-
ca; hemangiomatosis pulmonar capilar y la
linfangiomatosis difusa pulmonar. En el segundo
grupo estan los carcinomas altamente vasculares
(por ejempilo, los carcinomas de células renales o
los carcinomas neuroendocrinos), los carcinomas
pseudovasculares (angiomatoides), el
hemangioendotelioma epiteloide, el sarcoma de
Kaposi y el angiosarcoma (Tabla 1).

Benignas/ No neoplasicas
- Reaccion alrededor de infartos, necrosis 6 abscesos.
Tromboémbaolos en organizacion.
Hipertension pulmonar con lesiones plexiformes (arteriopatia
plexogénica).
Enfermedad veno- oclusiva pulmonar,
Congestion pasiva cronica.
Hemangiomatosis capilar pulmonar.
Linfangiomatosis difusa puimonar,
Malignas
- Carcinomas altamente vasculares.
Carcinomas pseudovascuiares.
Hemangioendotelioma epitelicide.
Sarcoma de Kaposi.
Angiosarcoma.

Tabla No 1. Lesiones asociadas con proliferacién vascular
en el puimén

Los sarcomas primarios de pulmén son
supremamente raros, con una frecuencia de aproxi-
madamente 1 por cada 500 casos de neoplasias
primarias de pulmén?3, Cuando se presentan en
esta localizacion, suelen deberse en su gran mayo-
ria a metastasis, por lo que el diagnéstico de pri-
mario exige una muy cuidadosa evaluacion del
caso, que permita con absoluta precisién descar-
tar otro posible foco de origen del tumor.
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Se han utilizado muchos esquemas de clasifica-
cién de sarcomas, como por ejemplo con base en
la célula de origen o de acuerdo al sitio anatomico
que lo produjo. Suster? teniendo en cuenta que es
muy dificil determinar el origen de estas neoplasias,
sugiere una clasificacion con base en el modelo
histologico predominante de crecimiento y/o com-
posicidn citoldgica, con categorizacion de acuer-
do a las lineas de diferenciacién segun hallazgos
de microscopia electrénica, inmunohistoquimica o
hallazgos de ultraestructura (Tabla 2).

Sarcomas de células fusiformes

Sarcomas fibroblasticos, <hemangiopericiticos» y
fibrohistiociticos.

Leiomiosarcoma.
Sarcomas neurogénicos.
Sarcoma sinovial monofasico.
Sarcoma de arteria pulmonar.
Neoplasias vasculares
Angiosarcoma
Hemangioendotelioma epitelioide
Sarcoma de Kaposi
Sarcomas formadores de cartilago y hueso
Condrosarcoma.
Osteosarcoma
Otros sarcomas raros
Rabdomiosarcoma
Hamartoma quistico mesenquimal.
Liposarcoma.
Measenquimoma maligno.
Tabla No 2. Sarcomas primarios de pulmén

Los angiosarcomas primarios de pulmén, son
extremadamente inusuales y la mayoria de este tipo
de lesiones a nivel pulmonar representan metasta-
sis de otros sitios como pleura, tiroides, piel, seno,
higado, hueso, bazo, corazén o pericardio*” don-
de igualmente son muy poco frecuentes. En la revi-
sién de 10.134 casos de tumores pulmonares que
se llevé a cabo en la clinica Mayo entre 1.980 y
1.990, se encontraron 80 tumores primarios de pul-
mén poco frecuentes, de los cuales, sélo 2 corres-
pondian a casos de angiosarcoma primario, lo que
representa el 0.02% de las neoplasias raras origina-
das en el pulmén®. En el estudio de Ashokakumar,
se revisaron registros de 1.950 a 1.990 y encontra-
ron tan sélo 15 casos de angiosarcoma con com-
promiso pulmonar, todos por metastasis®.

Los factores etiolégicos que se han considera-
do en el angiosarcoma han incluido trauma,
linfedema crénico'® "', radiacién' 4, cuerpo extra-
fio'®, infecciones virales'é, piotdrax crénico, cloruro
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de polivinilo® y exposicion a Thorotrast®, una solu-
cién coloidal usada en el pasado como medio de
contraste en radiologia, que producia una emision
alfa sobre un largo periodo de tiempo. Se han repor-
tado posibles asociaciones con neurofibromatosis,
esclerosis tuberosa y meningioma®.

Clinicamente, los angiosarcomas de pulmén se
caracterizan por presentarse en adultos jovenes que
manifiestan dolor toracico, hemoptisis, hemorragia
pulmonar, embolismo e infarto. Radiograficamente,
este tipo de tumor puede verse como infiltrados
reticulonodulares o alveolares y algunas veces se
asocia con neumotérax espontaneo por metéasta-
sis subpleural, con derrame pleural 6 con
cavitacion®.

Desde el punto de vista histoldgico, este tipo
de tumor se caracteriza por tener areas de hemo-
rragia con proliferacion de canales vasculares
anastomosados y delineados por células
endoteliales atipicas. Otras zonas pudieran apare-
cer mas solidas, conteniendo grandes células re-
dondas o poligonales con nulcleo central, nucleolo
prominente y abundante citoplasma eosinofilico.
Pueden identificarse con facilidad mitosis y focos
necroticos en las areas sdlidas. Las coloraciones
inmunohistoquimicas que ayudan en el diagnosti-
co del angiosarcoma incluyen el antigeno relacio-
nado con el factor VI, la lectina de Ulex europaeus
y el CD- 312

Las modalidades terapéuticas para el
angiosarcoma han incluido la cirugia, regimenes
de quimioterapia con Doxorubicina y Metotrexate
y/o radioterapia, sin poderse definir el efecto del
tratamiento en la sobrevida ante los pocos casos
gue se presentan, asociado a lo tardio del diag-
noéstico®.

El pronostico de los pacientes que padecen de
angiosarcoma pulmonar es muy pobre, con una
sobrevida menor a los 12 meses? 7817 influyendo
en gran parte la demora en lograr el diagnéstico,
asi como las limitaciones terapéuticas.

En este caso, desafortunadamente no contamos
con autopsia de la paciente, pero se podria espe-
cular qgue se trataba de un angiosarcoma primario
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de pericardio con metastasis pleuro- pulmonar te-
niendo en cuenta los hallazgos de la TAC de tdrax
que mostraba una imagen quistica de pericardio a
nivel de la auricula derecha, y el derrame pericardico
observado en el ecocardiograma transtoracico’- 8.
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