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	Angiosarcoma esplénico primario con diseminación hepática. Reporte de caso

	 

	Primary splenic angiosarcoma with hepatic spread. Case report 

	Franco Maldonado Heydy Saile1, Duque Proaño Galo Rubén2, Abad Espinoza Sofía del Carmen1, Abad Olmedo Andrea Cristina3

	RESUMEN

	Introducción: el angiosarcoma esplénico primario, es una neoplasia maligna extremadamente agresiva y rara. Afecta a adultos de mediana edad y se manifiesta con síntomas inespecíficos o como hallazgo incidental. El diagnóstico definitivo se establece mediante el estudio histopatológico.

	Caso clínico: se presenta el caso de un paciente masculino de 73 años con hallazgo incidental de lesión esplénica, quien presentó evolución agresiva en un corto periodo de tiempo. La histopatología confirmó angiosarcoma esplénico primario. La progresión fue desfavorable, culminando con el fallecimiento del paciente.

	Conclusión: el angiosarcoma esplénico es una neoplasia altamente agresiva, con diagnóstico tardío por presentación inespecífica, el paciente al momento de la captación ya presentaba diseminación hepática con pronóstico fatal, tras la confirmación histopatológica, la conducta terapéutica se mantenía reservada considerando riesgo-beneficio, mal estado general y falta de evidencia. Tras seis meses del desarrollo de la enfermedad paciente fallece.
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	ABSTRACT

	Introduction: primary splenic angiosarcoma is an extremely aggressive and rare malignant neoplasm. It affects middle-aged adults and presents with nonspecific symptoms or as an incidental finding. Definitive diagnosis is established through histopathological examination.

	Clinical case: it is a case of a 73-year-old male patient with incidental splenic lesion, who presented aggressive evolution in a short period of time. Histopathology confirmed primary splenic angiosarcoma. Progression was unfavorable, culminating in the patient’s death. 

	Conclusion: splenic angiosarcoma is a highly aggressive neoplasia, with late diagnosis due to inspecific presentation; the patient at the time of collection already presented hepatic dissemination with a fatal prognosis, following histopathological confirmation. Therapeutic behavior remained reserved considering risk-benefit, poor general condition and lack of evidence. After six months of developing the disease, the patient dies.

	 

	Keywords: hemangiosarcoma, spleen, delayed diagnosis.

	 

	INTRODUCCIÓN

	Las neoplasias esplénicas son poco comunes, de mal pronóstico y de presentación asintomática, siendo la mayoría un hallazgo incidental1-3. El angiosarcoma esplénico primario (ASP) es una neoplasia maligna originada en el endotelio vascular del bazo, con una incidencia estimada de 0.14–0.23 casos por millón de habitantes1,4-9. Desde su primera descripción en 1879 por Theodor Langhans, se han documentado menos de 300 casos en la literatura mundial1,2,5-7. La presentación clínica es inespecífica e incluye dolor abdominal, astenia, pérdida de peso y esplenomegalia2,5-7. El diagnóstico definitivo se establece mediante estudio histopatológico e inmunohistoquímico2,7.

	Se expone un reporte de caso de un paciente con angiosarcoma esplénico primario con metástasis hepática y una evolución fatal y precoz desde su identificación

	PRESENTACIÓN DEL CASO

	Paciente masculino de 73 años con antecedente de hipertensión arterial, diabetes mellitus tipo 2 e hipotiroidismo. Se detectó 6 meses antes, incidentalmente, lesión esplénica en urotomografía realizada por sintomatología urinaria obstructiva y solicitada por médico especialista en su momento (Imagen 1).  

	Se catalogó a la lesión esplénica como un hallazgo benigno correlacionado con hemangioma y no se pautó tratamiento o seguimiento. Meses después desarrolló dolor abdominal en hipocondrio derecho, astenia, anemia y lesiones hepáticas múltiples. (Imagen 2, Imagen 3)

	[image: Image][image: Image]

	Imagen 1. Urotomografía simple y contrastada: fase arterial en el bazo, en imagen A. Realce intenso de lesión focal con imagen B. De lavado en la fase venosa. Considerar proceso neoformativo versus mal formación vascular atípica (hemangioma).
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	Imagen 2. Ecografía abdominal. A. Glándula hepática de ecogenicidad heterogénea, múltiples nódulos sólidos ecogénicos. B. Glándula esplénica, lesión sólida con centro ecogénico y halo hipoecoico, considerar metástasis de primario a determinar.
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	Imagen 3. Resonancia magnética simple abdominal. A. Glándula hepática con señal de intensidad heterogénea, múltiples lesiones sólidas hipointensas en T1, hiperintensas con degeneración quística central en T2, área sólida restringe en Difusión (B) y caída de señal en ADC, sugiere alta celularidad. Glándula esplénica, lesión sólida de similar comportamiento a lesiones hepáticas (C).

	La biopsia hepática finalmente confirmó neoplasia mesenquimal maligna compatible con angiosarcoma metastásico, inmunohistoquímica mostró negatividad para HepPar-1, CD138, citoqueratina 19, CD34, citoqueratina AE1/AE3, HMB45, CD45, CD20, CD3, actina de músculo liso, desmina, CD68, cromogranina, sinaptofisina, S100, CD31, Glypican-3 y FLI-1 y destacó positividad para vimentina, imprescindible en el diagnóstico (Imagen 4).

	                                        [image: Image]

	Imagen 4. Fotomicrografía de la expresión de vimentina en tejido hepático (40×)

	 

	El paciente presentó deterioro clínico progresivo, requería oxigenoterapia suplementaria, mantenía ictericia y dolor en hipocondrio derecho. El servicio de oncología estableció mal el pronóstico y, por lo tanto, el manejo paliativo. El paciente fallece el día del reporte histopatológico.

	DISCUSIÓN 

	Las neoplasias esplénicas son poco comunes, el angiosarcoma, es un tumor que ataca al endotelio vascular, se presenta en menos del 1% de todos los reportes y de estos su incidencia destaca en 1 de cada 4 millones de personas2,6,10-12. Es altamente agresivo, fatal en la mayoría de los casos, incluso tras manejo quirúrgico1,7,8,13. No discrimina edad ni género, la mayoría se desarrolla en pacientes de más de 40 años, con leve predilección en hombres5,8,11,14,15, coincidiendo con el paciente del caso, sexo masculino y grupo etario indicado, 73 años. Presenta sintomatología poco específica que dificulta la orientación diagnóstica, los más comunes son fiebre, astenia, pérdida de peso, dolor abdominal1,2,4,6,9, o hallazgos como esplenomegalia o anemia1,2,4,6,12,13,16, en el caso, el paciente refería dolor abdominal en hipocondrio derecho y astenia de tres meses de evolución.

	No se ha establecido una etiología específica, se han descrito casos en los que el APS se relaciona con quimioterapia previa o con la coexistencia de patologías, como linfoma no Hodgkin, cáncer de tiroides o de mama5,7–9,12,13,15,16. El paciente únicamente presentaba comorbilidades crónico-degenerativas: hipertensión arterial, diabetes mellitus e hiperplasia prostática, que no demuestran una asociación. El 68% debuta con enfermedad diseminada, los casos restantes desarrollan compromiso metastásico a lo largo de su evolución2,3,6. Los órganos más afectados incluyen el hígado y pulmones, seguidos por ganglios linfáticos, hueso, tracto gastrointestinal y sistema nervioso central2,3,6,11,16. Aquí, el hallazgo inicial fue una lesión esplénica única incidental, catalogada como hemangioma sin afectación sistémica. Sin embargo, tras seis meses, evidenció como principal manifestación metástasis hepática.

	En las herramientas diagnósticas, la resonancia magnética, es uno de los más empleados. El APS en fase T1 se visualizan con intensidad disminuida o igual en relación al bazo normal, en fase T2 destaca hiperintensidad. Posterior al contraste, en las imágenes ponderadas en T1, señal predominantemente hipointensa en relación con el bazo normal, con múltiples focos de señal relativamente aumentada, de dimensiones entre 1 y 4 cm y en las imágenes ponderadas en T2, las lesiones mostraron hiperintensidad, con áreas puntuales de menor intensidad10,12,16. Los hallazgos, no identifican la naturaleza de la lesión, generan diagnósticos diferenciales como linfoma, hemangioma, angioma, hemangiopericitoma o tumores vasculares epiteloides10,12,13,16. En el paciente, en la resonancia magnética simple señal de intensidad heterogénea por múltiples lesiones sólidas hipointensas en T1, hiperintensas en T2, compatible con la literatura.

	El diagnóstico definitivo se realiza mediante histopatología1,10-14,16. La biopsia percutánea esplénica suele evitarse por la gran vascularización que puede incrementar el riesgo de complicaciones3,7,10,12,15,16. Se ha optado por realizar la biopsia de la región metastásica, tal como en el paciente, se decidió realizar la biopsia de las lesiones hepáticas, la inmunohistoquímica fue compatible con neoplasia de estirpe mesenquimal (sarcoma).

	Las estrategias terapéuticas son limitadas. Se indica esplenectomía como manejo inicial en casos sin metástasis3,5–8,15. No existe régimen de quimioterapia2,3,5–7,9,10. El pronóstico de mortalidad tras un año del diagnóstico es del 90%2,5,6,9,10. 

	Extrapolando datos de angiosarcomas de partes blandas, se han utilizado esquemas de antraciclinas como doxorrubicina, sola o combinada con ifosfamida. Series retrospectivas reportan respuestas parciales sin impacto significativo en supervivencia17.

	Estudios europeos han evaluado paclitaxel semanal en angiosarcomas metastásicos, mostrando actividad antiangiogénica y tasas de respuesta moderadas, sin evidencia específica en angiosarcoma esplénico18.

	Terapias dirigidas contra VEGF como bevacizumab y los inhibidores de tirosina quinasa, pazopanib utilizados en escenarios metastásicos, con beneficio limitado en supervivencia libre de progresión19,20.

	En comparación con reportes internacionales, este caso evidencia una evolución particularmente agresiva, menos de seis meses desde su hallazgo4. El no iniciar tratamiento oncológico específico se fundamentó en una evaluación multidisciplinaria considerando características biológicas de la neoplasia y la situación clínica del paciente.

	El deterioro progresivo lo ubicaba fuera de los criterios aceptados para la administración segura de quimioterapia sistémica. Pacientes con estado funcional comprometido (escala de ECOG ≥3), insuficiencia orgánica significativa y expectativa de vida limitada, tienen escasa probabilidad de beneficio clínico de tratamientos antineoplásicos, presentando riesgo de toxicidad grave, hospitalizaciones adicionales y deterioro de la calidad de vida.

	No existían alternativas locorregionales factibles. La evidencia sobre tratamientos sistémicos proviene de reportes sin esquemas estandarizados. Cualquier intervención oncológica tendría una probabilidad muy baja de modificar la historia natural de la enfermedad y un riesgo elevado de generar toxicidad significativa4,18-20. 

	CONCLUSIÓN

	El angiosarcoma esplénico primario es una neoplasia excepcionalmente infrecuente y de alta agresividad. Su diagnóstico tardío y la falta de protocolos terapéuticos estandarizados condicionan un pronóstico desfavorable. Este caso resalta la importancia de la evaluación oportuna de hallazgos incidentales y del estudio histopatológico con inmunohistoquímica para establecer el diagnóstico definitivo. La rápida progresión clínica y el desenlace fatal evidencian el mal pronóstico asociado a estadios avanzados de la enfermedad.
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