
INTRODUCCIÓN

El angiosarcoma de cara y cuero cabelludo es una
neoplasia vascular maligna que, desde las primeras
aportaciones (1-4) , se consideró como una entidad clí-
nica separada de otros tumores de origen endotelial
o linfático, con patrones histológicos similares. Afec-
ta casi exclusivamente a personas de edad avanzada,
se presenta en la porción cefálica y muestra una gran
agresividad con una baja supervivencia (5, 6)  y es po-
co frecuente, hasta el punto de que tan  sólo hemos
encontrado tres publicaciones en castellano en los úl-
timos 10 años en revistas dermatológicas (7-9) .

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Mujer de 77 años, sin  antecedentes médicos de in-
terés, que en la primavera de 1996 había consultado
con su médico de cabecera por haber advertido en el
cuero cabelludo, concretamente a nivel de vértex y zo-

na parietotemporal izquierda, una placa sobreeleva-
da, eritematosa, asintomática que se fue extendiendo
en sentido caudal y que últimamente se había torna-
do mucho más blanda, y ulcerado en múltiples pun-
tos. El motivo de consulta fue el drenaje de un exu-
dado purulento maloliente y la aparición de fiebre.
Había realizado varios tratamientos antiinflamatorios,
antibióticos y antinfúngicos sin  éxito. La paciente no
había perdido el cabello en la zona y presentaba en-
rojecimiento de las áreas faciales cercanas.

A la exploración se comprobó en región temporo-
parietal izquierda una placa sobreelevada infiltrada
de aproximadamente 12 x 10 cm con múltiples abs-
cesos y una zona central ulcerada cubierta por costras
serohemáticas (Fig. 1) . Presentaba además una for-
mación vegetante, sangrante, retroauricular en el mis-
mo lado y el cabello se encontraba apelmazado den-
tro de la lesión . En  la hemifren te, área periocular
izquierda y mejilla del mismo lado, se comprobó una
placa con aspecto de hematoma en resolución y múl-
tiples telangiectasias. A nivel de la rama mandibular
izquierda se apreciaba en  sentido craneocaudal una
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masa ovalada de unos 3 cm de diámetro máximo y
consistencia blanda. En región lateral izquierda del
cuello se palpaban varias adenopatías de aproxima-
damente 1 cm de diámetro no adheridas a planos pro-
fundos, y otra aislada en  la fosa supraclavicular ipsi-
lateral.

En  la an alítica se comprobó velocidad  de sed i-
mentación globular de 60 en  la primera hora, tiem-
po de tromboplastina parcial activada de 29”, antíge-

no carcinoembrionario 10,06 ng/ ml, enolasa neuron
específica 51,94 ng/ ml y glucosafosfatoisomerasa 128
UI. Se aisló repetidamente estafilococo dorado en el
exudado de la herida. La TAC de cráneo y cuello de-
mostró lesión de aspecto sarcomatoso que respetaba
el plano óseo subyacente (Fig. 2)  y que infiltraba pa-
rótida, ganglios de la cadena lateral izquierda del cue-
llo y músculo esternocleidomastoideo a nivel del hue-
so h ioides. El estudio h istopatológico demostró en
toda la dermis un tumor sólido con abundante celu-
laridad epitelioide. En  la dermis superior se com-
probaron abundantes espacios vasculares con células
endoteliales pleomórficas con numerosas figuras de
mitosis (2 a 3 por campo)  (Fig. 3) . En las áreas más
sólidas las células epitelioides mostraban vacuolas in-
tracitoplasmáticas e imágenes de fagocitosis (Fig. 4) .
La inmunohistoquímica demostró positividad para
antígeno epitelial de membrana, citoqueratina, fac-
tor VIII, actina de músculo liso y proteína S-100. La
punción-aspiración con aguja fina de la masa parotí-
dea confirmó la infiltración de la glándula por el tu-
mor.
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FIG. 1.—Placa infiltrada con múltiples abscesos y ulceración cen-
tral en región temporal izquierda.

FIG. 2.—Masa tumoral de aspecto sarcomatoso que respeta el
plano óseo subyacente.

FIG. 3.—En dermis superficial se observan abundantes espacios
vasculares y gran cantidad de células endoteliales pleomórficas,
algunas en mitosis. Áreas sólidas en dermis reticular con células

de hábito epiteloide. (Hematoxilina-Eosina, x 100).



Con el diagnóstico de angiosarcoma de cara y cue-
ro cabelludo se instauró tratamiento antibiótico según
antibiograma (cloxacilina 1 g/ 8 h)  y un ciclo de 60
mg de metilprednisolona vía oral en pauta decreciente
para controlar el componente inflamatorio del tumor.
Posteriormente se in ició tratamiento radioterápico,
completándose un ciclo con el acelerador de electro-
nes alcanzando una dosis total de 50 Grey en 43 días.
Se radiaron campos circundantes que, en apariencia,
estaban libres del tumor.

La evolución del proceso fue tórpida, con ulcera-
ción y necrosis del tumor primario y mayor infiltra-
ción de las cadenas linfáticas del cuello. Falleció cua-
tro meses después del ingreso por un  cuadro
compatible con derrame pleural consecuencia de me-
tástasis pulmonares.

DISCUSIÓN

El angiosarcoma cutáneo es un tumor maligno muy
agresivo que se origina en el endotelio de los vasos san-
guíneos (5, 6, 10) . No obstante, en las primeras des-
cripciones aparecía con la denominación de linfagio-
sarcoma (1, 4)  y con posterioridad, por desarrollarse
en ocasiones sobre áreas de linfedema crónico (11-18),
fue considerado como un tumor de origen linfático.

La primera descripción corresponde a una serie de
seis pacientes que desarrollaron un angiosarcoma en
el miembro superior con linfedema secundario a una
mastectomía por un cáncer de mama, recibiendo esta
neoplasia el nombre de los autores de la publicación,
Stewart y Treves (12) . Posteriormente se han publica-
do angiosarcomas secundarios a linfedemas crónicos
en enfermos con linfoma de Hodgkin (13) , cáncer de

endometrio (14) , metástasis regional de melanoma
(15) , carcinoma de cuello (16) , tumores neuroecto-
dérmicos (17) , e incluso en filariasis (18) . El único fac-
tor etiológico externo demostrado en estos tumores es
la radioterapia sobre neoplasias previas (19-24) .

Sin embargo, ni el linfedema crónico ni la radiote-
rapia se encuentran implicados en el subtipo que afec-
ta a la cara o cuero cabelludo, que se considera una en-
tidad independiente en base a su agresividad, la aparición
en pacientes de edad avanzada y sus características clí-
nicas. La incidencia del angiosarcoma de cara y cuero
cabelludo no ha sido establecida, aunque existen series
importantes de pacientes que han aportado nuevos da-
tos en cuanto al pronóstico y tratamiento (5) . Su inci-
dencia es discretamente mayor en el sexo masculino.

La principal característica de este tumor es que siem-
pre se extiende mucho más allá de lo que clínicamente
parece. Habitualmente, cuando se detecta precozmen-
te, se presenta en forma de nódulos de color azulado,
rojo o púrpura, en la cara o en cuero cabelludo. Desde
la dermis, el tumor va infiltrando los tejidos blandos pe-
riféricos respetando tanto el plano óseo subyacente co-
mo la epidermis y los anejos cutáneos (5). En su evolu-
ción, el tumor se ulcera y se extiende en sábana por las
zonas de piel adyacentes de la cara manifestándose clí-
nicamente como áreas de aspecto inflamatorio purpú-
ricas que en ocasiones sobrepasan la línea media afec-
tando llamativamente el área periocular (1, 2). Si no se
detecta a tiempo, y se trata, se produce la extensión lin-
fática a las cadenas del cuello y las metástasis pulmona-
res, que son las responsables de la mayoría de las muer-
tes (3-6, 25) . Se han  descrito también  metástasis en
hígado, bazo, riñón, hueso y miocardio, pero nunca en
cerebro (5). En ocasiones, la extensión superficial del
tumor puede llegar a afectar la piel del tronco (26) .

El estudio histológico del tumor con hematoxilina-
eosina es generalmente diagnóstica, demostrándose
al menos dos patrones arquitecturales en una misma
lesión (27, 28) : a)  proliferación intradérmica de vasos
anastomosados tapizados por endotelio pleomórfico
con frecuentes figuras de mitosis, y b)  áreas más sóli-
das, poco diferenciadas, constituidas por células de há-
bito epitelioide que contienen vacuolas intracitoplas-
máticas, o por células fusiformes con  hendiduras
intercelulares estrechas. El predominio de células epi-
telioides ha hecho que determinados autores consi-
deren a los tumores que presentan esta característica
como una entidad diferente denominada angiosarco-
ma epiteloide (29) . Creemos que sólo se trata de una
variedad histológica de una misma entidad clínica, que
no modifica el pronóstico y que puede llevar a confu-
sión con otros angiosarcomas de otras localizaciones
que sólo comparten con los que aparecen en la cara y
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FIG. 4.—Células epitelioides con vesículas intracitoplasmáticas 
y fenómenos de fagocitosis. (Hematoxilina-Eosina, x 400).



cuero cabelludo, en ocasiones, la variedad de células
neoplásicas predominantes.

Las células del tumor infiltran diseccionando las fi-
bras de colágeno de la dermis y respetando inicialmente
los anejos y la epidermis (5) . La inmunohistoquimia
apoya el origen vascular del tumor (30, 31)  al demos-
trar positividad para el antígeno relacionado con el fac-
tor VIII, para la lectina del Ullex europaeus I, para el
CD34 (32) , muy sensible para neoplasias vasculares pe-
ro poco específico ya que pueden expresarlo otras ne-
oplasias mesenquimales, y para el CD31, que es muy
sensible y específico (33, 34) . Las células epiteloides
suelen expresar vimentina en el citoplasma (29)  y oca-
sionalmente citoqueratina (35) . La microscopia elec-
trónica demuestra excepcionalmente los cuerpos de
Weibel-Palade intracelulares (36-39) , por tratarse de
un tumor muy indiferenciado, así como otros marca-
dores ultraestructurales de las células endoteliales.

La evolución del proceso es hacia la necrosis y la so-
breinfección (5) , lo que da lugar, en muchas ocasiones,
a la confusión con procesos de tipo infeccioso, bacte-
riano o fúngico (40, 41) , retrasándose aún más el diag-
nóstico. En ocasiones se ha demostrado alopecia en la
superficie del tumor (42) , presentación atípica que au-
menta más la dificultad diagnóstica, que generalmen-
te ha de hacerse por estudio histopatológico. Aun así,
en ocasiones, la sobreinfección del tumor puede en-
mascarar y retrasar el diagnóstico histopatológico (43).

El pronóstico del angiosarcoma de cara y cuero ca-
belludo es malo, con una supervivencia media del 12%
a los cinco años en las series más numerosas (5) , sien-
do el único factor pronóstico demostrable el tamaño
de la lesión primaria en el momento del diagnóstico.
De acuerdo con lo anterior, las supervivencias más lar-
gas se comprueban en los tumores diagnosticados y
tratados, cuando su diámetro era inferior a 5 cm (5,
6, 25) , de ahí la importancia del diagnóstico precoz.
No influyen en el pronóstico ni la marcada respuesta
linfocitaria que aparece en algunos casos (6) , ni el gra-
do de diferenciación tumoral, ya que éste varía de unas
zonas a otras del tumor (5) .

El tratamiento de elección de esta neoformación es
la radioterapia con acelerador de electrones, excepto
en aquellos tumores de pequeño tamaño abordables
quirúrgicamente, y aún así siempre necesitarán trata-
miento radioterápico adyuvante (5, 6, 44) .

Desgraciadamente este tratamiento no es definitivo,
pues las recidivas en las áreas circundantes son frecuentes,
quizá motivadas por la relativa radiorresistencia del tu-
mor, porque los campos empleados no sean suficiente-
mente amplios, al extenderse siempre subclínicamente
más allá de lo apreciable, y por la proximidad de es-

tructuras nobles que no permiten el uso de dosis de ra-
diacción más elevadas. Un dato que confirma lo ante-
rior es que las mayores tasas de supervivencia se produ-
cen en los pacientes con tumores de pequeño tamaño
que se trataron con las dosis más altas posibles. Las do-
sis totales recomendadas son de 60 Grey en fracciones
de dos unidades con una duración aproximada de 40
días, y de 50 Grey para la enfermedad subclínica (45).
La quimioterapia no es recomendable (5).

En resumen, como hasta el momento no hay trata-
miento curativo del angiosarcoma de cara y cuero ca-
belludo, ya que hasta el 30% presentan invasión lin-
fática regional en el momento del diagnóstico (45)  y
un alto porcentaje, metástasis viscerales, especialmente
pulmonares, es absolutamente necesario un diagnós-
tico y tratamiento precoces para mejorar la supervi-
vencia y la calidad de vida del paciente. Por ello, es re-
comendable biopsiar toda zona indurada, con
superficie de color hemático, que aparezca en la cara
o cuero cabelludo de personas ancianas.

Abstract.—Angiosarcoma of the face and scalp is an
uncommon and extremely aggressive tumor which
affects mainly elderly males. It has a fatal prognosis
with a five-year survival rate of 12%.

In this article we report the case of a 77-year-old
woman who consulted because of an extensive plaque
involving the left lateral region of face and scalp with
very quick progression. Homolateral lymph-node
metastasis in the neck, were demonstrated in spite of
electron bean therapy. The patient died months later
with probable lung metastases.

Early diagnosis, with a histological, and sometimes
immunohistochemical study, is mandatory when
dealing with any indurated, purple-coloured,
nodular lesion appearing on the face or scalp of
elderly persons.
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