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INTRODUCCION

Los tumores malignos vasculares son de baja incidencia (),

Cuyas células manifiestan muchas de las propiedades funcionales y
morfologicas del endotelio normal . Pueden variar desde tumores altamente
diferenciados que semejan hemangiomas, hasta tumores cuya anaplasia
dificulta distinguirlos de carcinomas o melanomas ,),

Se localiza en piel y en tejido celular subcutaneo, se debe hacer
énfasis en el comportamiento clinico,aspectos histopatologicos,
radiogrificos, para llegar a tener un diagndstico presuntivo adecuado y un
diagnostico diferencial. 3,

Son tumores derivados de las células que forman la pared de los vasos
y reproducen estructuras vasculares sanguineas o linfaticas. Estos tumores
se incluyen entre los tumores de partes blandas.

La vasculatura esta dividida en componentes arteriales y venosos
unidos por una red de capilares. Las arterias representan un sistema de
conductos con ramificaciones dicotomicas que sirven para regular la presion
y aportar sangre al lecho capilar. Los capilares junto con las vénulas
terminales son los principales sitios de intercambio gaseoso. ,,



En la tercera semana de vida intrauterina aparecen pequefios grupos
de células indiferenciadas “-centros de angiogénesis-",en las porciones
laterales del mesodermo cefalico esplacnico;al principio son nidos solidos,
posteriormente se forma la luz vascular y aparece el endotelio primitivo; el
crecimiento contintia y los canales primitivos se anastamosan entre si;
formandose asi la malla vascular tanto superficial como profunda.

Las células sanguineas se derivan de las células centrales de los nidos
angiogénicos. Las células endoteliales son capaces de sintetizar y liberar
glicoproteinas sulfatadas,que son responsables de la adherencia y
proliferacion de los elementos sanguineos.

En el momento del nacimiento hay 3 tipos de células endoteliales:

1) Células endoteliales continuas, que cubren toda la superficie
interna vascular con uniones cerradas bien desarrolladas.

2) Células endoteliales discontinuas,estan presentes en organos
endoteliales endocrinos, intestino y rifiones; se observan grietas o estan
separadas unas de otras, sin las células.

Las porciones del arbol vascular estin totalmente desarrolladas
como resultado del crecimiento y regresion selectivos de los vasos
primitivos. En general, las células son estructuras con paredes gruesas que
poseen en muchos casos varias capas de células de musculo liso y
cantidades variables de fibras elasticas.

3) Endotelio abierto,estan presentes en organos reticuloendoteliales.



Parece haber pocos critérios confiables para hacer una distincion y
creemos que actualmente se justifica el término menos comprometedor el de
ANGIOSARCOMA.

Posteriormente describiremos las caracteristicas mas sobresalientes de
los ANGIOSARCOMAS. Asi como su pronéstico,tratamiento y
diagnostico diferencial.



ANGIOSARCOMAS.

El ANGIOSARCOMA tiende a ser una lesion altamente agresiva.
Bajo el término general "ANGIOSARCOMA" existe una variedad de
patrones histologicos.

Algunas de  estas lesiones han sido  denominadas
hemangioendoteliomas y/o hemangiopericitomas,dependiendo de los
conceptos de su histogénesis. Dado que el ANGIOSARCOMA es una
lesion rara,y que el valor clinico de atender los diferentes tipos de variantes
microscopicas no ha sido establecido preferimos utilizar el término general
de ANGIOSARCOMA.;,

El ANGIOSARCOMA, hemangioendotelioma maligno y
hemangiosarcoma es un tumor derivado de las células endoteliales. ;5

Este tumor es una neoplasia maligna de origen vascular. ;g

SINONIMIA

El ANGIOSARCOMA también se denomina :
Hemangioendotelioma,Hemangiosarcoma ;) o Sarcoma de células de
Kupffer o,



DEFINICION

El término amplio de ANGIOSARCOMA implica similitud del
tumor con células de endotelio capilar o linfatico. Este tumor es una
ncoplasia maligna de origen vascular.

Parece haber pocos criterios confiables para hacer una distincion
sobre bases histoldgicas solamente y creemos que actualmente se justifica el
término menos comprometedor de ANGIOSARCOMA.(;,

L.os ANGIOSARCOMAS no son radicalmente diferentes en la
clinica de los angiomas o tumores angiomatoides benignos. Sin embargo
crecen rapidamente y el tumor no esta bien delimitado como en los
benignos.

Los angiomas benignos no se transforman en malignos y estos no dan
origen a los ANGIOSARCOMAS. 5,

La presentacion clinica proporciona la perspectiva necesaria para
clasificar las lesiones vasculares.



INCIDENCIA.

Los ANGIOSARCOMAS son una de las formas mdas raras de
neoplasias de tejidos blandos. Constituyen una porcion muy pequedia de
todos los tumores vasculares y abarcan menos del 1% de todos los
sarcomas.

La presentacion y conducta de este tumor difiere segun la
ubicacion,asi los ANGIOSARCOMAS se consideran mas apropiadamente
relacionados como una entidad Gnica.



A continuacion se presenta un esquema de la clasificacion de los
tumores vasculares de tejidos blandos:

I. TUMORES VASCULARES BENIGNOS

A. Hemangioma localizado

1. Hemangioma capilar (incluido el tipo juvenil).

2. Hemangioma cavernoso.,

3. Hemangioma venoso.

4. Hemangioma arteriovenoso

5. Hemangioma epitelioide

6.Granuloma pidgeno

7. Otros hemangiomas de tejidos blandos profundos.

B Angiomatosis (hemangioma difuso)

li. Tumores vasculares de malignidad intermedia o limite,

A. Hemangioendotelioma epitelioide.

1il. TUMORES VASCULARES MALIGNOS.

A. ANGIOSARCOMA.

B. Sarcoma de Kaposi.

C. Angioendotelioma papilar endovascular,
D. Angioendoteliomatosis proliferante. 5,



El ANGIOSARCOMA es un tumor vascular raro compuesto de una
proliferacion de células endoteliales epiteliales citologicamente malignas

l.a mayoria de los tumores de células endoteliales epiteliales son
benignas en su conducta biologica o de conducta intermedia entre
hemangioma y ANGIOSARCOMA. Han sido descritos tumores raros que
fueron compuestos de células endoteliales epiteliales malignas. De acuerdo
a Weiss ) esos tumores los cuales han sido designados como angiosarcoma
epitelioide,son totalmente malignas y pueden seguir rdpidamente un curso
progresivo.

ETIOLOGIA,

Estudios previos enlistan  algunos factores causantes de
ANGIOSARCOMA: trauma,  linfoedema,  radiacion  cuerpos
extraios,dioxido de toriojinfecciones virales. La infeceion puede ser el
factor etiologico mas comin para la formacion del angiosarcoma. Se
tuvicron reportes separados de los detalles clinicos y descubrimientos
patologicos de ANGIOSARCOMA y se sugirio0 que la inflamacion
duradera causa el desarrollo de la lesion.

Estudios previos relatan que la lesion se desarrolla ocasionalmente en
los campos de la radiacion de pacientes con radioterapia, )

El trauma puede estar relacionado con el desarrollo de un
ANGIOSARCOMAcon el tumor maligno desarrollandose a partir del
tejido de granulacion en las areas traumaticas. g,



LOCALIZACION

L.os ANGIOSARCOMAS sc llegan a localizar en la cavidad bucal
en ¢l paladariengua,piso  de bocaencia ,maxilares y labios.s, El
ANGIOSARCOMA maligno,en la localizacion gingival reviste particular
interés no solo por la recurrencia,sino porque asume una configuracion
macroscopica,la cual suscita completamente multiplicidad de orden
histopatogénico y diagnostico no siempre de facil solucion.

La formacion maligna que deriva del elemento mesenquimal
vasoformativo,o que frecuentemente el angioma preexistente representa un
reparto rarisimo a nivel de la cavidad bucal: correspondiendo al 1% del
sarcoma de tejido movil y de la region maxilofacial del 16%,del cual el 10%
s¢ encuentra en la orbita. Pero también pueden aparecer en cualquier parte
del cuerpo teniendo predileccion por las partes blandas, o asi como también
de cara y cucro cabelludo (cabeza),zycuellohuesos incluyendo los del
cranco ,fémur,clavicula,escapula,costillas,etc,

Radiogrificamente se manifiesta como una o varias lesiones liticas de
limites precisos. 3,



CARACTERISTICAS CLINICAS.

Clinicamente los tumores se desarrollan como pequeiios nédulos que
semejan ampollas de sangre o maculas rojo-azules menos definidas que
gradualmente toman un aspecto sobreelevado a medida que crecen. Con el
persistente crecimiento las lesiones pueden convertirse en grandes tumores
ulcerados que ocupan amplias dreas de piel. Los tumores consisten en dreas
hemorragicas mal definidas que presentan una cualidad microquistica o
esponjosa como resultado de la presencia de espacios llenos de sangre.

La periféria de los tumores contienen un borde de vasos linfiticos
dilatados rodeados por c¢élulas inflamatorias crénicas y pequefios
capilares,en los cuales el amontonamiento del endotelio sugiere una
malignizacion incipiente,,,

Se observa como un tumor de gran tamaiiobien delimitado,de
superficie  nodular,jsangrando con  frecuencia  al menor
traumatismo,ulcerandose y mostrandose muy agresivo e invasor para los
tejidos vecinos;;, de consistencia dura, el color puede ser blanco,café-rojo o
muy oscuro,dependiendo de la cantidad de sangre que contenga g, estas
placas violdceas que pronto crecen y se elevanal principio son
asintomaticas,en ocasiones sangran y producen dolor,ulcerindose
tardiamente;estas lesiones invaden los planos profundos.

Los ANGIOSARCOMAS tienen la  variedad habitual de las
neoplasias malignas con invasién local y metastasis ¢,

La periféria de los tumores contienen un borde de vasos linfiticos
dilatados rodeados por células inflamatorias cronicas y pequefios
capilares,en los cuales el amontonamiento del endotelio sugiere su
malignizacion.



Muchos ANGIOSARCOMAS son lesiones moderadamente
diferenciadas que forman cvidentes canales vasculares,aunque de forma y
tamaiio irregulares.



CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS.

Los canales vasculares parecen crear sus propios planos celulares,
Los canales tienden a comunicarse entre si creando una red anastamosada
de sinusoides. Hasta cierto punto las células parecen endotelio
normal,habitualmente tienen niicleos mas grandes y cromaticos y a menudo
se amontonan a lo largo de las luces formando las papilaciones tan tipicas
de los ANGIOSARCOMAS,,,

QObservandose canales vasculares largos y parcialmente llenos de
células endoteliales neoplasicas con abundantes mitdsis y atipias;;3, con las
células distribuidas en masas densas,la formacion de espacios vasculares
nuevos es sugestiva de esta lesion rara, g,

Los canales vasculares son muy irregulares,encontrandose revestidas
por células pleomorficas ademdas de que pueden aparecer células gigantes
(12) anastamosandose y exhibiendo grados variables de atipia de las células
endoteliales. ),

Las células neoplasicas y los canales vasculares estdn rodeadas por
fibras de colagenacon zonas de necrosis ,y estructuras papilares
intravasculares. Se pueden encontrar células fusiformes y epiteliales
malignas,con formacion o no de luz con eritrocitos;hay que buscar areas
tipicas de ANGIOSARCOMA en una neoplasia se pueden encontrar todos
los patrones,la neoplasia invade los planos profundos y las estructuras
vecinas, 3,



CARACTERISTICAS HISTOQUIMICAS.

Las areas mejor diferenciadas de estos tumores poseen muchos de los
aspectos del endotelio normal,incluyendo un revestimiento parcial de la
lamina basal a lo largo de los bordes antiluminales,uniones ajustadas entre
las células,vesiculas pinocitociticas 3 citofilamentos  ocasionales.
Ocasionalmente hay cuerpos de Weibel-Palade,estructuras tubulares en el
endotelio normal. Se ha identificado fosfatasa alcalina,enzima hallada en el

endotelio vascular. Reflejando el grado de diferenciacion del tumor.

Se ha demostrado antigeno asociado con factor VIIl,proteina
sintetizada por endotelio,en células de diversas lesiones vasculares por
medio de la técnica con peroxidasa-antiperoxidasa.

La sustancia se encuentra presente en las células de los
ANGIOSARCOMAS. No solo puede haber gran variacion de un tumor a
otro,sino también variacion de una célula a otra en el mismo tumor. 3



FRECUENCIA.

Puede aparecer a cualquier edad pero es mas frecuente en individuos
de edad avanzada. ), No hay predileccion por algin sexo. s,

PRONOSTICO.

Pucde esperarse que aproximadamente ¢l 40% de los pacicntes muera
por la enfermedad, como resultado de metastasis a distancia o enfermedad
local o extensa.y,

La sobrevida a 5 aflos es del 12%,el 50% mueren en los primeros 15
meses. 3

Se dice que la mortalidad por esta enfermedad oscila entre el 35% y el
70% dependiendo del grado de diferenciacion 4,

No hay predileccion por algiin sexo. 3,



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

El  colapso o ausencias endoteliales pueden dificultar el
diagn(')stico.“z)

Estos pueden variar desde tumores altamente diferenciados que
semejan hemangiomas hasta tumores cuya anaplasia dificulta distinguirlos
de carcinomas o melanomas.



TRATAMIENTO.

La multiplicidad de las lesiones,la pobre respuesta a la radioterapia y
la incapacidad para efectuar una excision amplia en la region contribuyen a
dificultar la erradicacion de esta enfermedad.

Se ha aconsejado exéresis radical en los casos de lesiones solitarias,y
radioterapia en el caso de lesiones multiples.,,

La radioterapia es invariablemente no satisfactoria y se usa solamente
como paliativo en los casos avanzados. La amputacion de los tejidos en las
lesiones tempranas junto con la reseccion de los ganglios regionales es el
procedimiento terapéutico usual. g,



CONCLUSIONES.

El ANGIOSARCOMA es muy raro que se presente pero no hay que
descartar la posibilidad conservandolo como una opcion en el momento de
realizar el diagnostico diferencial de lesiones vasculares atipicas en la zona
de la cavidad bucal.

El ANGIOSARCOMA reviste particular interés ya que asume una
configuracion macroscopica originando una multiplicidad en cuanto a su
orden histopatogénico;con un diagndstico no siempre de solucion facil;se
puede manifestar con igual frecuencia no teniendo predileccion hasta cierto
punto por personas de cierta edad o sexo en particular.

Se presume que la infeccion cronica,la radioterapia y el uso del
dioxido de torio se toman como una medida de contraste por ser distintivo
de los factores causantes en diferente grado del desarrollo del tumor. Estos
tumores son totalmente maligngs y siguen rapidamente un curso progresivo.
Clinicamente se observaran las caracteristicas mas sobresalientes que se
presentan en esta lesion..

En conclusion se trata de mostrar cuales son los diferentes patrones
del desarrollo del ANGIOSARCOMA.

14



GLOSARIO.

ANGIOGENESIS: Desarrollo de! sistema vascular.
DICOTOMICAS: Proceso de division en dos partes.
ESPLACNICO: Relativo a las viceras,visceral. Nervio esplacnico.
FENESTRACION: Accion y efecto de perforar o practicar aberturas,

HISTOGENESIS: Generacion y desarrollo de los tejidos organicos
normales o patologicos

LITICAS: Relativo a la lisis o lisina;que produce lisina.

PINOCITOSICAS: Fagositosis de gotitas de liquido por parte de
una célula. Absorbe y digiere liquidos histicos.

SINUSOIDES: En forma de seno. Forma de vaso sanguineo terminal
con tinica endotelial completa.-

15
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