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RESUMEN

ANGIOSARCOMA EN LINFEDEMA CRONICO POSMASTECTOMIA (SINDROME
DE STEWART-TREVES)

Objetivo: comunicar un caso de angiosarcoma en linfedema crénico posmastectomia,
revisar los diagnosticos diferenciales, destacando que el diagndéstico temprano de
esta entidad es la Unica alternativa para poder modificar la evolucion térpida de esta
enfermedad.

Caso clinico: presentamos una mujer de 78 afios con el antecedente de mastectomia
izquierda y cobaltoterapia realizadas en 1990, presentando en el afio 2000 edema
progresivo en miembro homolateral y pared toracica, con la aparicion de placas y
nodulos rojo-violaceos, indurados, dolorosos desde noviembre de 2006. La extension
y progresion de su enfermedad motivd su internacion para corroborar diagndéstico
presuntivo de sindrome de Stewart-Treves con biopsias, establecer diagnosticos
diferenciales, estudio clinico-oncologico, control del dolor y evaluar posibles
tratamientos.

Comentarios: 1). El intervalo entre el diagndstico del carcinoma de mama y el de este
cuadro es de 10-20 afos. 2). La supervivencia de los pacientes es < 5%. 3). Las
posibilidades terapéuticas son agresivas e infructuosas en la mayoria de los casos.
4). El pronéstico depende de la alta sospecha precoz de las lesiones y su extirpacion

quirargica.

Palabras claves: Sindrome Stewart-Treves — Linfedema — Linfangiosarcoma
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SUMMARY

ANGIOSARCOMA IN CHRONIC POST-MASTECTOMY LYMPHEDEMA
(STEWART-TREVES SYNDROME)

Objective: report a case of angiosarcoma in chronic lymphedema, discuss the
differential diagnoses taking into account that early diagnosis of this entity represents
the only chance of changing the natural evolution of the disease.

Case report: a 78-year-old female who underwent a mastectomy on her left breast and
treated with radiotherapy in 1990, slowly developed in 2000 a progressive
lymphedema in the same limb and thoracic wall, with some fast-growing hemorrhagic
lesions since November 2006. Because of the aggressiveness of the disease, the
patient was hospitalized to perform biopsies, corroborate the Stewart-Treves
syndrome, study for metastatic extensions, control pain and evaluate possible
therapies.

Conclusions: 1). The interval between the breast cancer diagnosis and this entity is
10-20 years. 2). The survival rate is less than 5%. 3). The therapeutic possibilities are
very aggressive and offer poor results. 4). The prognosis depends on the early clinical

suspicion and prompt surgical therapy.

Key-words: Stewart-Treves syndrome — Lymphedema — Lymphangiosarcoma
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Introduccion

El sindrome de Stewart-Treves es un angiosarcoma cutaneo que aparece
generalmente en un sitio de linfedema cronico, relacionado frecuentemente a
mastectomias, y menos comunmente vinculado a causas congénitas o adquiridas
(filariasis, radioterapia, resecciones ganglionares, inmovilizacion cronica, tumores,
enfermedad de Milroy, etc)®.

Se presenta en el 0,07 a 0,45% de los pacientes que sobreviven mas de 5 afios a una
mastectomia sin incidir el sexo del paciente, segun los diferentes autores
consultados.

En 1906 Lowenstein publica el primer caso de angiosarcoma que asienta sobre
linfedema cronico severo postraumatico de 5 afios de duracion. Posteriormente
Stewart y Treves en 1948 publican esta segunda neoplasia que asienta en linfedema
cronico de 6 pacientes con cancer de mama, posmastectomia, sugiriendo que otros
casos podrian no haber sido diagnosticados con anterioridad al ser confundidos con
cuadros metastasicos inoperables, sin ser biopsiados.*?

Menos de 400 casos han sido publicados en la literatura internacional. La edad de
aparicion coincide con el pico de incidencia del cancer de mama entre los 44 y 70
anos.

La morbi-mortalidad es elevada ya que es un tumor agresivo con recidivas locales
frecuentes y metastasis predominantemente en pulmon y pared toracica, seguida de
higado y huesos.*

El fallecimiento de los pacientes ocurre generalmente luego de 1 a 2 afios de
establecido el diagnéstico.

Las posibilidades terapéuticas dependen de la precocidad del diagndstico, siendo la
mas apropiada la extirpacion quirdrgica temprana de cualquier lesion sospechosa. La

literatura cita otras modalidades terapéuticas como amputacion del miembro,
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radioterapia, poliquimioterapia, perfusion aislada del miembro, etc, no modificando el
curso natural de la enfermedad si el diagndstico de la patologia es tardio, ya que la
mayoria de los tratamientos son infructuosos en etapas avanzadas.®*

Caso clinico

Presentamos una paciente oriunda de San Luis, de sexo femenino de 78 afios,
hipertensa, derivada por su neuréloga quien la controlaba por haber padecido dos
TEC en el dltimo afio, con el antecedente de mastectomia izquierda y cobaltoterapia
realizadas en 1990. A partir del afio 2000 debuta con edema progresivo en miembro
superior izquierdo. En el afio 2002 se le realizan reiteradas sesiones para mejorar el
drenaje linfatico, con involucion parcial del cuadro. En el 2005, refiere un incremento
importante del edema que comenzaba en el dorso de la mano, duro, con piel de
naranja y la aparicion de placas y papulas rojo-violaceas. Se le indica en esa
oportunidad una manga elastica, lo cual empeora el cuadro con focos de hemorragia,
y a partir de ese momento las lesiones se tornan mas induradas, dolorosas, con
extension progresiva hacia fines de noviembre de 2006. Las lesiones azul-violaceas,
algunas con aspecto ampollar de 0,5 a 2 cm de diametro, comprometian el brazo, la
region mamaria y espalda, exquisitamente dolorosas al tacto (Figs. 1,2,3)
ocasionando impotencia funcional del miembro.

Por la extension y progresion de su enfermedad se decide su internacion para
corroborar diagnostico presuntivo de sindrome de Stewart-Treves con biopsias de los
diferentes sitios, establecer diagnosticos diferenciales con metéastasis del cancer de
mama inicial y sarcoma de Kaposi principalmente, realizar estudio clinico-oncologico
en busca de otras metastasis internas ya que la paciente traia una TAC de térax que
mostraba un pequefio derrame pleural e imagen de adenopatia axilar contralateral,

control del dolor y evaluar posibles tratamientos.
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Se realizaron tres biopsias, una en region deltoides del brazo, otra en la zona

mamaria donde fue la mastectomia y la tercera en las lesiones mas recientes de la

espalda.

Fig 1. Edema duro en dorso de mano y antebrazo, con piel de naranja

Fig 2. Placas y papulas rojo-violaceas en brazo, regién mamaria y espalda, sobre
piel eritematosa infiltrada
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Fig 3. Lesiones azul-violaceas, con aspecto ampollar de 0,5 a 2 cm de diametro

La histopatologia mostré con H-E epidermis normal, con canales vasculares de
aspecto linfangiomatoso repletos de eritrocitos, intercalados con espacios vasculares
irregulares que se anastomosan entre si, disecando los haces de colageno de la
dermis. El nacleo de las células endoteliales mostré pleomorfismo, hipercromasia y
figuras mitoticas, protruyendo en el interior de las estructuras neoformadas. Se realizo
inmunohistoquimica de las lesiones siendo positivas para CD 34, lo cual confirmo
junto a los hallazgos histopatolégicos caracteristicos, el diagndstico de angiosarcoma
descartando el de metastasis de ca de mama y sarcoma de Kaposi.

( Figs. 4,5,6)

Otros diagnosticos diferenciales a considerar fueron linfangioendotelioma benigno,
hiperplasia papilar endovascular o tumor de Masson y sarcomas inducidos por
radioterapia, todos excluibles por la anatomia patolégica e inmunomarcacion.

Se realiz6 control del dolor con el Servicio de Anestesia de nuestro Hospital, se les
informé el diagndstico y prondstico a los familiares de la paciente, Oncologia plante6
terapia paliativa, decidiendo sus hijos una interconsulta en Buenos Aires, luego de la

cual decidieron trasladar a la paciente a su domicilio, con medicacion sintomatica
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rechazando cualquier tipo de tratamiento agresivo, falleciendo a los 6 meses desde el

alta por diseminacién metastasica.

Fig 5. Células endoteliales pleomérficas con figuras mitéticas
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Fig 6. Inmuomarcacion CD 34 (+)

Discusion

La escasa frecuencia de esta patologia hace que debamos tenerla en cuenta frente a
cualquier lesion sospechosa cutanea, en el contexto de los antecedentes que portaba
nuestra paciente, efectuando biopsias precoces para confirmar o descartar esta
entidad, permitiendo modificar a veces la térpida evolucidon natural de esta
complicacion. El diagndéstico confirmatorio es siempre histologico.

La etiopatogenia donde el linfedema induce angiosarcoma es motivo de
controversias. Stewart y Treves postularon que un factor sistémico carcinogenético
podria ser el responsable de esta transformacién. Posteriormente Schreiber y
colaboradores postularon el concepto de una alteracion en la inmunovigilancia local
y/o estimulacidon en la neovascularizacion en los sitios de linfedema cronico, como
dos factores importantes oncogénicos para el desarrollo de esta segunda neoplasia.
La radioterapia se cree que es una causa indirecta ya que favorece la esclerosis de
los tejidos con agravamiento del edema. #°

El edema solo de causa renal o cardiaca no es suficiente para inducir esta patologia,
se sospecha la necesidad de un factor genético u oncogenético predisponente.®
Fundamentan el origen vascular de esta patologia, la presencia de:

a. espacios sinusoidales que contienen globulos rojos
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b. factor VIII, VEA I, laminina, CD 34 (+)

c. cuerpos de Weibel-Palade en la ME
Debido a la escasa incidencia de esta grave complicacion, no hay un consenso en el
abordaje terapéutico de la misma. La literatura propone la exéresis quirdrgica amplia
en los diagndsticos tempranos y la amputaciéon del miembro en los casos mas
avanzados, con el impacto emocional que esto implica.
Otras alternativas terapéuticas como la radioterapia, quimioterapia con Interferon q,
bleomicina, vinblastina, poliquimioterapia, perfusion aislada del miembro con TNF y
melfalan, aun no han logrado lamentablemente importantes cambios en la sobrevida

de estos pacientes.® /8910
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