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MOTIVO DE CONSULTA

* Mujer de 25 anos que consulta el 5-11-21 en Urgencias
por astenia y edemas en MMII desde hace varias
semanas.




ANTECEDENTES PERSONALES (1)

AF: Microcefalia familiar.
No alergias medicamentosas conocidas.
No HTA ni DM ni DLP.

Rinoconjuntivitis alérgica. Alérgica a polenes, acaros,
niquel y cobalto.

Dermatitis atopica en la infancia.

Retraso del crecimiento con tratamiento con GH a los 6-
14 anos.

Valorada por neuropediatria por microcefalia.

Valorada por Cardiologia por soplo inocente en la
Infancia.

Hipermetropia y astigmatismo.




ANTECEDENTES PERSONALES (2)

« Estudiada en Genética entre octubre de 2020 y junio de 2021
por:
* Retraso del crecimiento.
* Microcefalia.
 Telangiectasias.
* Manchas hipocromicas.
* Poiquilodermia.

e COVID + en Marzo de 2021.

« Antecedentes quirurgicos: No refiere.

 Situacion basal: Independiente para las ABVD. Vive con sus
padres.

- Tratamiento cronico: Anticonceptivos orales por reglas
iIrregulares.




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (1)

* Analitica: Sin -
hallazgos relevantes. 4 #

* Rx de torax:
Cardiomegalia. Seno

costofrénico derecho
ocupado.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (3)

 Pericardiocentesis evacuadora:

* Bioguimica: Aspecto hematico. Leucocitos 1120 cel/ul. 40%
PMN. 60% mononucleares. Hematies 841000 cel/uL. Glucosa 62
mg/dl (valor normal: 40-100 mg/dl). Proteinas 4 g/dl. ADA 50 Ul/I.

» Citologia: liquido serohemorragico con hiperplasia mesotelial
reactiva sin atipias. Negativo para células malignas.




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (4)

- TACAR térax (9-11-
21):

* Moderado derrame o
pericardico con masa &
hipodensa con realce
heterogéneo de 3,5 cm
en AD con imagen !
sugestiva de rotura “ / ’ .~
hacia el pericardio. \ e’ O /

- Derrame pleural e "V\ sy
bilateral moderado de
predominio en lado = N
Izquierdo.

- Atelectasias
segmentarias basales
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (5)

« RMN cardiaca (12-11-2021):

- Masa cardiaca a nivel de AD de
3x4 cm con extension a
pericardio y pared libre de VD,
hipointensaen T1y T2 y con
realce tardio heterogéneo.

- Compatible con primera
posibilidad con linfoma (sin
excluir angiosarcoma).

 Derrame pericardico moderado.
* Derrame pleural.

ROI1

Min./max._: 42.00 /161.00
Media/DE: 81.49 /16 .61
Area: 8.33 cm?
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (6)

 PET-TC (16-11-21):

 Masa cardiaca a nivel de la
AD.

* Numerosos incrementos
focales esclerosos 6seos en
D8, D12, L2, L3, tercio
proximal de fémur derecho e
izquierdo.

- Opacidades pseudonodulares
pulmonares.

* Derrame pericardico.

* Derrame pleural izquierdo de
menor cuantia respecto a
TACAR previo.
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BIOPSIA ENDOCARDICA
INTRAOPERATORIA (9-12-21)

 Descripcidon macroscopica:

* Fragmento de 0,3 cm.

 Descripcidon microscopica:

« Solamente en una de las 4 biopsias intraoperatorias se identifica
un fragmento desprendido y artefactado de moderada densidad

atipica.




BIOPSIA ENDOCARDICA (9-12-21)

 Descripcidon macroscopica:

* Cilindros de entre 0,1y 1,1 cm que agrupados miden 0,6x0,4 cm
con un espesor de 0,1 cm.
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INMUNOHISTOQUIMICA RESTANTE DE
LA BIOPSIA

« D2-40 positivo.

« CKAE1AE3 negativo.
« P53 negativo.
 Actina negativo.




BIOPSIA DE LESIONES VERTEBRALES
(22-12-2021)

« Descripcion macroscopica:
* Fragmento cilindrico que mide 0,6 cm que se descalcifica.

 Diagnaostico:
- Metastasis de angiosarcoma.




DIAGNOSTICO
ANATOMOPATOLOGICO

- ANGIOSARCOMA EN AURICULA DERECHA CON
METASTASIS VERTEBRAL.




ANGIOSARCOMA CARDIACO




EPIDEMIOLOGIA ANGIOSARCOMA DE
PARTES BLANDAS

* Neoplasia mesenquimal maligna formada por células
endoteliales.

* 1-2% de todos los sarcomas.

 Mas frecuente en:

» Localizaciones superficiales en piel (25% tejidos blandos
profundos).

* Hombres.

* Pico de incidencia en cuarta y séptima década.
* Raro en ninos.

« MMSS > MMII.

* Tronco > Cabeza-cuello.

* Monofocal.




PRESENTACION ANGIOSARCOMA
PARTES BLANDAS

« Crecimiento lento.
- Masa profunda y grande.

« Trombocitopenia, comunicacion arteriovenosa.

 Origen infrecuente en:
* Liposarcoma desdiferenciado.
« Tumores de vaina nerviosa.
* Hemangioma benigno.




—EPIDEMIOLOGIA-SARCOMAS
CARDIACOS CON DIFERENCIACION
ENDOTELIAL

« Mas frecuente en hombres.

Localizacidon mas frecuente:
« AD > Pericardio > Al > Ventriculos.

Metastasis frecuentes:
» Pulmon > Hueso > Cerebro > Higado.

Mediana de supervivencia:
« 3-4 meses sin cirugia.
* 10-17 meses con cirugia parcial/completa/transplante.

El grado histoldgico no se correlaciona con el pronoéstico.




Table 7.1 Histology of primary cardiac and pericardial tumours (n = 94)°

Histologic topic n (%)

Benign 67 (71.3)

Myxoma 27 (40.3)
9(13.4)
8(11.9)

Fibroma 4(6.0)

Benign mestothelial cyst

Papillary fibroelastoma

Inflammatory myofibroblastic 4 (6.0)
Lipoma 3(4.5)
Teratoma 3(4.5)
Paraganglioma 3(4.5)
Rhabdomyoma 2(3.0)
Haemangioma 2(3.0)

AV nodal tumour 2(3.0)

Maligant 27 (28.7)

Unclassified sarcoma A0.
Leiomyosarcoma 5(18.5)

Lymphoma 4(14.8)
Anﬂ iosarcoma 3 511 .1!
Malignant mesothelioma 2(7.4)
Synovial sarcoma 1(3.7)

Liposarcoma 1(3.7)

LA (26), RA (1)

Pericardium (9)

AV (2), TV (2), LV (3), LA (1)

LV (3), RA (1)

LA + PV (1), RA (1), RA+TV (1), MV (1)
RV (1), IAS (1), aorta (1)

Pericardium (2), TV (1)

LV (1), 1AS (2)

LV (2)

RA (1), RV (1)

Atrioventricular node (2)

LA (5), LV (2), RV + PA (2), RA + LA + LV(2)
LA (2), IVC (1), RA + IVC(1), 7(1)

RV (1), LV + RV + LA (1), AV (1), 2(1)

LA + LV (1), RVOT + PA (1), RA (1)

LA + LV + MV (1), pericardium (1)

TV (1)

LA, LV, MV (1)

Patel J,
Sheppard MN.
Pathological
study of primary
cardiac and
pericardial

tumours in a
specialist UK
centre: surgical
and autopsy
series 1.




CLINICA SARCOMAS CARDIACOS CON
DIFERENCIACION ENDOTELIAL

Dolor toracico.

Disnea.

Arrritmas.

Sindrome de vena cava superior.
Embolismo pulmonar recurrente.
Insuficiencia cardiaca derecha.
Convulsiones.

Complicaciones:
* Rotura cardiaca.
* Pseudoaneurisma de arteria coronaria por infiltracion.




TRATAMIENTO Y PRONOSTICO
ANGIOSARCOMA PARTES BLANDAS

 Tto gx vy OT.

* Mayoria reseccion incompleta (afectacion pericardio) y margenes
afectos (46%).

« Mal prongéstico:
* Muy agresivos.
* Peor pronosticos:
« Edad avanzada, retroperitoneal, gran tamano.
* Recidiva local en 20-30%.
* Mas del 50% mueren al aio del diagnéstico.
» Supervivencia a los 5 anos del 20-30% en los mejores casos.




CARACTERISTICAS
MACROSCOPICAS

« Masa multilobar/difusa marron oscura o negra, infiltrante.

- Bien diferenciados:
- Hemorragicos, esponjosos.

 Mal diferenciados:

« Solidos, carnosos, firmes, necrosis, hemorragia con
degeneracion quistica.




—CARACTERISTICAS MICROSCOPICAS——
(1)
VARIANTES DE ANGIOSARCOMA

ANGIOSARCOMA.

ANGIOSARCOMA EPITELIOIDE.

VARIANTE CELULAR GRANULAR: infrecuente.
VARIANTE INFLAMATORIA: infrecuente.
VARIANTE SEROSA: en pleura y pericardio.

Citologia pericardica suele ser negativa.




CARACTERISTICAS
MICROSCOPICAS (2)

« Patron predominantemente difuso e infiltrante hacia
miocardio.

« Celulas tumorales endoteliales pleomorficas con
espacios vasculares irregulares anastomosados y
sinusoidales.

- Atipia citolégica nuclear prominente.
« Mitosis humerosas.
- Zonas de necrosis tumoral y hemorragia.

* 66% bien diferenciados: Abundantes vasos.

+ 33% mal diferenciados: Pocos vasos y patron en
cordones con luces intracitoplasmaticas con eritrocitos y

A g g I
valuulladd.




CARACTERISTICAS
MICROSCOPICAS (3)

* ANGIOSARCOMA EPITELIOIDE:

Mas frecuente en tejidos blandos profundos.
Crecimiento rapido.

Evolucion muy agresiva.
Estroma abundante e hialinizado.

Celulas epitelioides grandes atipicas:

« Abundante citoplasma eosinofilo.

* Nucleos vesiculares grandes hipercromaticos.
* Nucleolo eosinofilo prominente.

« Abundantes mitosis.




GRADACION SARCOMA CARDIACO
CON DIFERENCIACION ENDOTELIAL

« NO RECOMENDABLE.

* Los angiosarcomas de partes blandas no suelen
gradarse segun NCI ni FNLCC.
» Se consideran alto grado sin importar los hallazgos histologicos.

« Mal pronaostico si:
* Presencia de morfologia epitelioide.
* Necrosis y mitosis.




INMUNOHISTOQUIMICA SARCOMA
CARDIACO DE DIFERENCIACION

ENDOTELIAL

« ERG (Erythroblast
transformation
specific gene):

- EL MAS SENSIBLE Y
ESPECIFICO

« CD31:

* Positivo en el 90%.
« CD34:

* Positivo pero inespecifico.

 FLI-1, D2-40
(podoplanina), factor
VIII.

cMYC: Positivo en
radiacion y linfoedema
asociados.

Actina: Negativo.
S100: Negativo.

CKAE1-AES:

» Posible positivo focal:

« Angiosarcoma
convencional.

* Positivo difuso:

* 50% de angiosarcoma
epitelioide.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL (1)

- HEMANGIOENDOTELIOMA EPITELIOIDE:

* Angiosarcoma de bajo grado.
* Celulas epitelioides en hebras cortas o nidos solidos.
- Estroma mixohialino.
« Lumen intraceular que recuerda a vacuolas de adenocarcinoma.
12 casos reportados en corazon.
* 1 en relacion con SMD.
* IHQ: CD31, CD34, factor VIII.
« Potencialmente malignos.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL (2)

- HEMANGIOMA:

« Arquitectura lobulillar.

* Estructuras vasculares bien formadas.

» Corona completa de miopericitos actina +.
- Sin atipia citologica.

* Sin/pocas mitosis.

- MELANOMA MALIGNO METASTASICO:

* Sin espacios vasculares ni vacuolas ni eritrocitos
intracitoplasmaticos.

 Células tumorales redondas.
 Nucleos vesiculares con nucléolos prominentes.
* IHQ negativa endotelial y positiva melanocitica.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL (3)

- CARCINOMA METASTASICO:
* No espacios vasculares.
« Estructuras epiteliales.
* IHQ negativa endotelial y positiva epitelial.

- LINFOMA ANAPLASICO DE CELULAS GRANDES:

* IHQ endotelial negativa.
* IHQ linfatica positiva.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL (4)

- SARCOMA DE KAPQSI:

* Normalmente VIH positivo.

* VHHS positivo.

* Nodulos en superficie del pericardio.

* Minima afectacion del miocardio.

* Menos atipia nuclear que angiosarcoma.




ASOCIACIONES CON ANGIOSARCOMA
CARDIACO

Radiacion mediastinica en Linfoma de Hodgkin (1 caso).

Injerto de Dacron en aorta ascendente (1 caso).

Hemangioma o malformacion vascular previa.

Sindrome de Maffucci, Neurofibromatosis.

Hiperdiploidia clonal (55, XY) (1 caso).

Alteraciones en TP53 y KRAS.




MENSAJES PARA LLEVAR A CASA
(1)

« Sarcomas cardiacos con diferenciacion endotelial;

» Son mas frecuentes en hombres y en auricula derecha.

» Metastasis frecuentes siendo de predominio en pulmoén y seguidas de
hueso.

« Mal pronostico y mala supervivencia.

 El grado histologico no se correlaciona con el pronostico. No se
recomienda la gradacion.

 Angiosarcoma cardiaco:

» Patron de predominio difuso e infiltrante a miocardio.
- Abundantes vasos con espacios vasculares irregulares.

- Mal diferenciados: pocos vasos, luces intracitoplasmaticas con
eritoricotos y vacuolas, abundantes zonas de necrosis tumoral y
hemorragia.




MENSAJES PARA LLEVAR A CASA
(2)

« Angiosarcoma cardiaco (continuacion):

» Mal pronostico: morfologia epitelioide y areas con
necrosis/mitosis.

* IHQ:
* Positiva: ERG (el mas sensible y especifico), CD31, CD34,
FLI-1, D2-40.

« Actina negativa.

 Anglosarcoma epitelioide:

 Variante mas agresiva que angiosarcoma convencional con
abundantes células epitelioides grandes atipicas y abundantes

mitosis.
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