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Objetivo docente:

 Analizar los hallazgos radiologicos en TC y RM del
angiosarcoma en distintos organos y sistemas.

 Revisar los hallazgos histologicos e inmunofenotipicos
caracteristicos del angiosarcoma.
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Revision del tema:

El angiosarcoma es un tumor mesenquimal con diferenciacion
endotelial poco frecuente que puede originarse en diferentes
localizaciones, con un pronostico muy pobre [1].

Su presentacion mas comun como tumor primario es cutanea,
aunque también puede aparecer en partes blandas, hueso,
mama y organos solidos (higado, bazo, ovarios y corazon) [2].

Destaca por tener una diseminacion hematogena con aparicion
de lesiones metastasicas mas frecuentes en pulmon, higado vy

hueso [1].

Se han descrito como factores de riesgo: la radioterapia (mama),
radiacion ultravioleta (cutaneos), linfedema cronico (sindrome
de Stewart-Treves), sindromes genéticos/familiares (Mafucci,
Klippel-Trenaunay, neurofibromatosis, hemocromatosis) v
quimicos (didoxido de torio y mondmeros de cloruro de vinilo en
la afectacidon hepatica) [3].
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La tomografia computarizada (TC) es |la técnica mas frecuente en
la deteccidon de los angiosarcomas abdominales y es la de
eleccion en el estudio de extension y para control del

tratamiento |5].

El aspecto radiologico en la TC puede ser muy diverso vy
conjuntamente con el aspecto clasico hipervascular pueden
mostrarse como lesiones de baja atenuacion, realce
heterogéneo con zonas necroticas, margenes irregulares vy

calcificaciones.

la RMN es la técnica de imagen de eleccion en los
angiosarcomas de partes blandas y hueso aunque también
puede ser de utilidad en angiosarcomas de organo solido
abdominal, especialmente en los casos de angiosarcoma

hepatico [5].

El protocolo de RM en angiosarcomas incluye secuencias T1 vy
T2, STIR, DWI/ADC y estudio dinamico con contraste. El aspecto
radiologico no difiere, en I|a mayoria de casos, del
comportamiento de otras lesiones malighas, aunque existen
algunas particularidades que destacaremos en los diferentes

apartados.
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El diagnostico de confirmacion es histologico y se realiza
mediante el estudio microscopico del material tisular obtenido
mediante biopsia guiada por TC o ecografia, si bien una biopsia
tipo punch puede ser suficiente en casos cutaneos v
superficiales. La biopsia percutanea requiere un minimo de 4-5
cilindros de grosor 14-G. En casos seleccionados de especial

dificultad o riesgo alto de sangrado pueden utilizarse 16-G.

Hallazgos histologicos: el angiosarcoma se caracteriza por una
proliferacion de vasos anastomosados revestidos por ceélulas
endoteliales con atipia nuclear y actividad mitotica variables. En
ocasiones, las células tumorales muestran una morfologia
epitelioide. Asimismo, en un mismo tumor pueden coexistir
areas solidas indistinguibles de otros sarcomas fusocelulares. En
estos casos, el uso de marcadores inmunohistoquimicos de
diferenciacion endotelial - ERG y CD31 - son extremadamente

utiles para el diagnostico [17, 18].
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La cirugia constituye el tratamiento de eleccidn, aunque existe
una alta probabilidad de margenes positivos. En casos
seleccionados, existe la opcidon de realizar una embolizacion
antes de la cirugia con el objetivo de disminuir Ilas
complicaciones intraoperatorias y post-quirurgicas.

Los tratamientos adyuvantes de eleccion son la radioterapia en
el tumor primario y la quimioterapia en los casos de
diseminacion metastasica. Existen nuevas propuestas de
tratamiento con inmunoterapia (ej. agentes anti-PD1 o
inhibidores tirosin kinasa).

Este trabajo revisa los hallazgos radiologicos mas frecuentes en
63 angiosarcomas diagnosticados en nuestro centro en el

periodo comprendido entre los anos 2000-2023, y su correlacion
con los hallazgos histologicos e inmunofenotipicos.

El orden de l|a presentacion se ha establecido segun Ia
prevalencia de las diferentes localizaciones del angiosarcoma.
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1. Cutaneo:

Es la localizacion mas frecuente del angiosarcoma. El 60% de los
casos asientan en cabeza y cuello|2].

En TC se visualizan como lesiones isodensas en el estudio sin
contraste y muestran un realce heterogéneo.

En RM destaca una hiperintensidad de la lesion en secuencias
T2 con hipointensidad de los vasos intralesionales de morfologia
serpinginosa y realce heterogeneo despueés del contraste.

El diagnhostico diferencial incluye el hemangioblastoma, el
carcinoma de células de Merkel y el sarcoma de Kaposi.

Figura 1. RM secuencias T1, T2 vy difusion (ADC) en el plano axial de un
angiosarcoma cutaneo con una alta senal en T2 y restriccion de la senal

en las secuencias de difusion.
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Figura 2. RM secuencias T2 y difusion (ADC) en el plano axial de un

angiosarcoma cutaneo con alta senal T2 y restriccion de la senal en las
secuencias de difusion.

Figura 3. RMN con secuencias T2 en plano axial y coronal de un
angiosarcoma palpebral.
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2. Partes blandas:

En TC con contraste muestran un realce heterogeneo .

En RM muestran una alta senal en T2 con zonas hiperintensas
en T1 en relacion a componente hematico intralesional. Puede
observarse la presencia de vasos intralesionales como
hipointensidades de morfologia serpinginosa. Es comun Ia
identificacion de un realce heterogéneo despuées del contraste,

con areas de necrosis.

El diagnostico diferencial incluye el hemangioma, el sarcoma de
Kaposi y otros sarcomas.

Figura 4. RMN con secuencias T2 y SPIR en el plano axial y coronal de un
angiosarcoma de muslo con realce heterogéneo y alta senal en T2.



Nacional

AT T 5

37 Congreso Barcelona

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

3. Higado:

Es el tumor maligho mesenquimal del higado mas comun [6].

Presenta diferentes patrones de presentacion: masa unica, masa
con nodulos, nédulos o infiltracion difusa [5].

El riesgco de rotura espontanea del tumor y hemorragia
intraperitoneal ocurre en el 15-27% de los casos, especialmente
en casos de diseminacidon masiva. La mayoria de casos presentan

una evolucion fatal [16].

En TC podemos encontrar lesiones nodulares hipodensas con
focos hiperdensos intralesionales precontraste. Tras la inyeccion
de contraste, se produce un realce progresivo heterogéneo, con
o sin lavado. En ciertas masas de tamano importante, pueden

encontrarse areas de necrosis central.

La RM puede ayudar en casos de lesiones pequenas, las cuales
son hiperintensas en T2 con realce heterogeneo. Los valores
ADC pueden variar debido a la heterogeneidad de estos tumores

[7].
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El diagnodstico diferencial se realiza basicamente con el
hemangioma. Clasicamente, se consideraba que los hallazgos de
imagen del angiosarcoma podian ser muy similares a los del
hemangioma. No obstante, Peterson et al refieren que es
extremadamente infrecuente que un angiosarcoma se comporte
exactamente igual a un hemangioma si se aplican criterios
estrictos de imagen [14]. Estos se basan en la heterogeneidad vy
las diferencias en el diferente comportamiento en el estudio
dinamico ayudando en la orientacion diagnostica.

Por un lado, el angiosarcoma se presenta tipicamente como
lesiones multifocales que suelen adquirir una hipodensidad
completa en todas las fases post-contraste, independientemente
del pool vascular. Por otro lado, el hemangioma suelen ser
lesiones nodulares unicas con un realce centripeto
caracteristicamente siguiendo el pool vascular [14].

Sin embargo, en las lesiones de menor tamano puede ser muy
dificil diferenciarlos y tenemos que basarnos en los cambios, a
veces sutiles, que se produzcan en la evolucion.

Pueden mostrar una peculiaridad, que consiste en un trastorno
de perfusion mostrando un foco hipervascular puntiforme que
predice con anterioridad la aparicion de una metastasis en esa

misma localizacion.
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Figura 5. TC abdominal en fase portal en planos axial y coronal. Se identifica un
angiosarcoma hepatico con realce heterogéneo que infiltra el polo superior del rinon

derecho.

Figura 6. TC abdominal en fase arterial. Lesion nodular hepatica de baja atenuacion con
realce periférico. Se confirmo como metastasis de angiosarcoma de mama.

Figura 7. RMN hepatico con secuencia Tl con contrate y DWI que muestra un realce
heterogéneo de lesiones hepaticas y una restriccion de la difusion de las lesiones

hepaticas que se confirmaron histoléogicamente como angiosarcoma.
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Figura 8. TC abdominal en fase arterial y portal mostrando multiples lesiones nodulares
hepaticas con realce periférico y un relleno incompleto. Destaca un importante
hemoperitoneo secundario a hemorragia de los nodulos hepaticos. Angiosarcoma hepatico.
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4. Bazo:

Existen diferentes patrones de presentacion: infiltracion difusa
con esplenomegalia, gran masa o lesiones nodulares bien o mal

definidas [9].

Los hallazgos en TC y RM pueden ser similares a los que se
observan en el angiosarcoma hepatico.

La rotura espontanea del bazo es una complicacion
relativamente frecuente, la cual puede ser fatal y puede ser el
cuadro inicial de la presentacion del tumor.

Diagnostico diferencial: hemangioma y hemangiopericitoma.

Figura 9. TC abdominal en fase portal que demuestra un gran angiosarcoma esplénico
con zonas necroticas y multiples metastasis hepaticas con realce periférico.
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Figura 10. TC abdominal en fase arterial y portal que muestra una rotura esplénica con
sangrado activo y hemoperitoneo por un angiosarcoma esplénico.
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5. Mama:

Puede ser primario, normalmente en pacientes jovenes O
secundario en casos de tumores radioinducidos [1].

En la mayoria de los casos se presentan con una masa palpable.

En mamografia, se identifica una masa mal definida en casos
primarios. No obstante, las lesiones secundarias muestran
similitudes con el angiosarcoma cutaneo.

En ecografia, se comportan como lesiones heterogéneas
predominantemente hipoecoicas.

En TC se observan como el resto de los angiosarcomas cutaneos,
es decir, aspecto heterogéneo con areas hipervasculares y zonas

centrales hipodensas.

En RM, se caracteriza por tener un realce heterogeneo y rapido
después de la administracion del contraste con un lavado rapido.

Figura 11. Mamografia craneo-
caudal que muestra una gran  Figura 12. Imagen ecografica de un angiosarcoma de mama de

masa mal definida, la cual fue  aspecto heterogéneo vy con zonas predominantemente
posteriormente confirmada como  hipoecoicas.
angiosarcoma de mama.
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Figura 13. TC en corte axial con una
voluminosa masa en mama izquierda.
Presenta realce heterogéneo y zonas
centrales hipodensas
corresponden a necrosis.

Figura 14a. RM. Secuencia T2 y ADC
de un angiosarcoma primario de
mama de aspecto heterogéneo y con
una alta senal en T2. Presenta
tipicamente  restriccion en  1as
secuencias de difusion.
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Fig. 14b. Angiosarcoma primario de mama: lesion intraparenquimatosa mal
delimitada de aspecto hemorragico.

Fig. 14c. Areas sdlidas en forma de sarcoma fusocelular (izquierda; HEx200) que
alternan con un componente de vasos anastomosados con endotelios atipicos vy

patron de crecimiento infiltrativo (derecha; HEx200).
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6. Hueso:

El angiosarcoma O6seo se presenta tipicamente como lesiones
liticas con erosidon cortical y extension hacia las partes blandas
circundantes [11]. Histologicamente puede existir dificultad para
distinguir entre un angiosarcoma epitelioide y un
hemangioendotelioma epitelioide (HEE) [10]. En este sentido, la
immunoexpresion de CAMTAL, que constituye un signo indirecto
de la fusion génica WWTI1:CAMTA1l, permite confirmar el

diagnostico de HEE.

Figura 15. TC pélvico con una gran lesion d6sea litica localizada en el hueso iliaco derecho
adyacente a la articulacion sacroiliaca. Se realizdo una biopsia percutanea y se confirmo

histologicamente como angiosarcoma 0seo.
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Figura 16a RMN de hombro con secuencias en T2 y T1 que muestran una lesion
humeral de aspecto heterogéneo con una alta senal en T2 y con realce después de la
administracion de contraste. Post-cirugia, la lesion fue confirmada como

angiosarcoma 0seo.

Figura 16b Angiosarcoma de humero. Tumor
intramedular hemorragico con areas de necrosis
(izquierda). Histologicamente existe una infiltracion
medular por células de caracteristicas epitelioides con
nucleos atipicos y hematies extravasados (HEx400).
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7. Otras localizaciones menos frecuentes:

e Adrenal:

Se trata de una localizacion rara como tumor primario, siendo las
lesiones metastasicas mas frecuentes.

Comparte hallazgos radiologicos con otras lesiones viscerales de
angiosarcoma. El feocromocitoma es el principal diaghostico
diferencial.

e Corazon:

Se trata de wuna localizacion rara, encontrandose mas
frecuentemente en la auricula derecha [12].

e Cerebro:

También es una presentacion muy rara, con hallazgos
radiologicos no concluyentes. Tenemos registro de un caso de
angiosarcoma primario cerebral en que la sospecha inicial era de
glioma.

* Retroperitoneal:

Pueden mostrar un aspecto radiologico similar a los
angiosarcomas de partes blandas. Pueden mostrar un
comportamiento infiltrativo con el resto de estructuras
viscerales o vasculares retroperitoneales.
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Figura 17. TC abdominal en fase arterial qgue muestra una lesion adrenal con realce periférico
v heterogéneo con infiltracion tumoral a nivel hepatico.
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Figura 18. TC toracico en fase portal y en plano axial y coronal. Muestra una masa cardiaca
intracavitaria en el ventriculo derecho hipodensa. Post-cirugia, la lesidon se confirmd como

angiosarcoma cardiaco.
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Figura 19. RMN cerebral con secuencias en T2, DWIy T1 con contraste. Se observa una lesion
localizada en el [obulo occipito-temporal con una alta senal en T2 y con realce heterogéneo.
Despueés de la cirugia, se confirmo como angiosarcoma cerebral.

Figura 20. TC en el plano axial de un voluminoso angiosarcoma retroperitoneal con
diseminacion pleural e infiltracion de la aorta.
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8. Metastasis:

Revisamos las localizaciones donde los angiosarcomas primarios son raros y
la mayoria de los casos son metastasis.

Otras localizaciones ya descritas (higado, hueso y partes blandas) también
presentan una alta proporcion de lesiones metastasicas.

e Pulmon:

Se presentan como nodulos solidos con areas de vidrio deslustrado
alrededor de dichas lesiones indicando cambios hemorragicos [13].

Otras presentaciones incluyen infiltrados difusos o niveles hidroaéreos.

e Peritoneal:

Cualquier angiosarcoma a nivel abdominal puede presentarse con
diseminacion peritoneal, en algunos casos asociado a hemoperitoneo
espontaneo.

e Qvario:

Se trata de una presentacion rara, la cual puede ser tanto primario o
metastasico. Los hallazgos radiologicos son similares a otras lesiones
viscerales de angiosarcoma y el diagnostico final se suele demostrar post-
cirugia.

* Rinon:
Se han registrado algunos casos de metastasis renales en pacientes con

angiosarcoma primario a nivel abdominal. Estas lesiones comparten
hallazgos radioldgicos con otras lesiones abdominales.

* Hueso:

Se comportan como lesiones liticas con erosion cortical.
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Figura 21. Diferentes cortes axiales de un TC pulmonar que muestra multiples nédulos
solidos bilaterales con opacidades en vidrio deslustrado circundantes que corresponden a

metastasis de angiosarcoma con sangrado perilesional.

Figura 22. TC abdominal en fase arterial. Muestra numerosas lesiones hipervasculares
peritoneales asociado a hemoperitoneo. Se confirmo infiltracidon peritoneal de un
angiosarcoma de mama con sangrado espontaneo intraperitoneal.
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Figura 23. TC pélvico en fase venosa que muestra una lesion anexial con realce periférico
intenso y areas centrales de baja atenuacion que corresponden a necrosis. Se confirmo

metastasis ovarica de un angiosarcoma primario de mama.
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Figura 24. RM con secuencias en T2. Se observan multiples lesiones focales renales
bilaterales hipointensas en T2 que mostraban restriccion en las secuencias de difusidon (no
mostradas) de nueva aparicion en el seguimiento de un angiosarcoma esplénico
intervenido y que han presentado un crecimiento progresivo en los controles posteriores,
compatibles con metastasis renales.

Figura 25. TC pélvico que muestra dos lesiones oseas bien definidas localizadas en el
hueso iliaco izquierdo, que fueron posteriormente confirmadas como metastasis 6seas de
angiosarcoma primario hepatico.
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Conclusion:

El angiosarcoma es un tumor de mal pronostico con posibles
complicaciones fatales, de dificil diagnostico por imagen dados
los hallazgos radiologicos poco especificos. La biopsia con
confirmacion histopatologica juega un papel fundamental en el
proceso diagnostico del angiosarcoma.
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