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Resumen

Los angiosarcomas esplénicos son tumores poco
frecuentes que a menudo se presentan con metasta-
sis hepaticas. Acostumbran a ser multiples y con mal
pronodstico; se dispone de marcadores inmunohisto-
quimicos que nos pueden facilitar el diagnédstico pre-
operatorio, ya que las imagenes radioldgicas y eco-
graficas son bastante inespecificas. El tratamiento
aconsejado es la esplenectomia, y no se ha demos-
trado un beneficio claro con quimioterapia y radiote-
rapia.

Palabras clave: Angiosarcoma primario de bazo. Me-
tdstasis hepaticas.

PRIMARY ANGIOSARCOMA OF THE SPLEEN WITH
LIVER METASTASES. CASE REPORT AND
LITERATURE REVIEW

Angiosarcomas of the spleen are infrequent tumors
that often present with liver metastases. These tu-
mors are usually multiple and have a poor prognosis.
Immunohistochemical markers can aid preoperative
diagnosis since radiological and ultrasonographic
images are fairly nonspecific. The recommended tre-
atment is splenectomy. The benefits of chemotherapy
and radiotherapy have not been clearly demonstra-
ted.
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Introduccidén

Los angiosarcomas de bazo son afecciones poco fre-
cuentes y con mal prondstico. Habitualmente presentan
una clinica inespecifica y a menudo se llega al diagndsti-
co tras practicar una esplenectomia por un bazo patolégi-
co. La tomografia computarizada (TC) muestra imagenes
generalmente mdultiples, aunque en ocasiones son uni-
cas, a menudo hipointensas o heterogéneas, pero pocas
veces especificas. Algunos marcadores tumorales son
bastante especificos, pero no siempre se estudian antes
de la intervencion. La quimioterapia y la radioterapia tie-
nen una utilidad dudosa.
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Caso clinico

Muijer de 68 afios de edad, sin antecedentes de interés, que consulta
en junio de 2003 por un cuadro de anemia ferropénica no filiada desde
hacia unos 2 meses, tratada mediante hierro oral, cambio de ritmo de-
posicional, discreto sindrome téxico con pérdida de unos 3-4 kg y dis-
creta molestia abdominal en la zona epigastrica. En la exploracion fisica
presenta fiebre de 38 °C, una tumoracién dura, bien delimitada, que
ocupa la mayor parte del epigastrio y el mesogastrio, asi como una he-
patomegalia de 2 traveses. Analiticamente sélo destaca una anemia. La
primera exploracién fue una colonoscopia que informé de una compre-
sion externa del colon descendente sin evidencia de infiltracién. La TC
informé de una esplenomegalia gigante y una hepatomegalia, ambas
con multiples lesiones hipointensas e isointensas, algunas con capta-
cion anular, de morfologia redondeada pero en el bazo bastante cunei-
formes.

Las caracteristicas de las lesiones esplénicas fueron:

— Morfologia cuneiforme o redondeadas mal definidas.

— Estudio sin contraste: lesiones hipointensas o isointensas en el pa-
rénquima.

— Estudio con contraste: lesiones hipointensas tanto en fase arterial
como portal, presentando algunas captacion anular en fase portal.

Los marcadores tumorales habituales (CEA, CA 19,9 y CA 125) fue-
ron normales. No se analizaron otros marcadores.

En los dias siguientes presentd un deterioro del estado general y dis-
minucién del tiempo de protrombina por debajo del 45%.
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Fig. 1. Tomografia computarizada con contraste intravenoso (fase
portal). Hepatomegalia con muiltiples lesiones hipointensas, algu-
nas con captacion anular, y esplenomegalia con multiples lesio-
nes hipointensas mal definidas, algunas cuneiformes.
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Fig. 2. Bazo gigante extirpado con lesiones blancas sdlidas.

Dada la duda diagnéstica entre un proceso infeccioso o tumoral (lin-
foma o sarcoma) y el rapido deterioro general, se decidié su tratamiento
quirdrgico previa transfusion de varias unidades de plasma.

Se hall6 un bazo con multiples nédulos blancos, duros, practicando-
se una esplenectomia y la exéresis de un bazo accesorio. En el higado
se apreciaron multiples dilataciones vasculares de aspecto angiomato-
so, realizdndose una biopsia.

Tras una transitoria mejoria postoperatoria, la paciente fallecié a las
5 semanas de la intervencién.

Microscépicamente se observd una tumoracién constituida por cana-
les vasculares, en ocasiones anastomosados, tapizados por células
con una marcada atipia citoldgica y presencia de figuras de mitosis
(CD34, factor VIl 'y vimentina positivas); también se observaron &reas
sdlidas, areas papilares, asi como abundantes areas hemorrégicas y de
necrosis. También se observaron metastasis hepaticas e incluso en el
bazo supernumerario.

Discusion

Los angiosarcomas o hemangiosarcomas son tumores
poco frecuentes. Representan el 1-2% de los sarcomas.
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Fig. 3. Parénquima esplénico con mdiltiples lesiones nodulares y

abundantes dreas necrdticas.

Fig. 4. Canales vasculares irregulares tapizados por células endo-
teliales atipicas.

En una revisién realizada por Geissler et al' en 1997,
sblo encontraron 140 casos descritos en la bibliografia.
Posteriormente han aparecido otras descripciones; es es-
pecialmente interesante la aportacion de Neuhauser et
al?, con 28 nuevos casos Yy descripciones concretas so-
bre el diagndstico inmunihistoquimico; el CD34, FVRAg,
VEGFR3 y CD31 son los marcadores mas utiles y ultima-
mente el CD68 y/o lisozima.

La clinica suele ser un dolor abdominal inespecifico.
Habitualmente se presenta una esplenomegalia. Un 25%
de los casos presenta rotura espontanea del bazo'3.

Suele presentarse a una edad mediana, aunque se ha
descrito algun caso en nifios*.

Las lesiones por TC no son caracteristicas y pueden
llegar a comportarse, tras el contraste por via intraveno-
sa, de forma parecida a los hemangiomas, aunque éstos
no suelen ser multiples.

Hallamos descripciones en la bibliografia de imagenes
por TC que, sin contraste, suelen ser hipointensas, hete-
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rogéneas o hiperintensas (por hemorragia aguda o depd-
sito de hemosiderina).

Tras la administracion de contraste las lesiones suelen
ser hipointensas con captacién anular o incluso se ha
descrito un progresivo realce centripeto semejante a un
hemangiomas®.

Para algunos autores, ecograficamente se asemejan a
los quistes hidatidicos, a menudo con calcificaciones’®.

No realizamos ni hemos hallado ninguna descripcién
sobre la posible utilidad de la tomografia por emisién de
positrones, que teéricamente podria ser Util.

En todos los casos presentados en la bibliografia, el
tratamiento ha sido quirtrgico mediante esplenectomia.

El prondstico es malo, con una supervivencia media de
14,4 meses tras su deteccion®.

Casi siempre se presentan metastasis, especialmente
hepaticas'2.

Algunos autores han intentado el tratamiento comple-
mentario con radioterapia o quimioterapia, sin que se
haya podido demostrar su eficacia.

La mayoria de los pacientes evolucionan desfavorable-
mente y fallece en los primeros meses, sin relacién con
el tratamiento aplicado; una minoria alcanza una supervi-
vencia de 5 afios.

En conclusidn, se trata de una afeccién poco frecuente,
con mal prondstico, con unos marcadores inmunohisto-
quimicos que nos pueden facilitar el diagndstico preope-
ratorio, ya que las imagenes radioldgicas y ecograficas
son bastante inespecificas.
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