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RESUMEN

El linfangiosarcoma postmastectomia (LPM) es un tumor
vascular muy infrecuente y agresivo, que asienta habitualmen-
te en brazos portadores de un linfedema de larga evolucién,
tras una mastectomia radical por céncer. Su incidencia es del
0,45% en pacientes que sobreviven 5 afos tras la mastecto-
mia radical. La etiologia de estos tumores es ain completa-
mente desconocida. En la actualidad no existe un tratamiento
estandarizado. Las opciones terapéuticas incluyen la exéresis
quirtrgica, amputaciéon de la extremidad afectada, desarticula-
cion, radioterapia y quimioterapia. El pronéstico es malo. La
supervivencia tras el diagnostico oscila entre 8 y 15 meses.
Presentamos el caso de una paciente con linfangiosarcoma
postmastectomia radical y radioterapia.

Palabras clave: Linfedema. Linfangiosarcoma. Sindrome de
Stewart-Treves.

ABSTRACT

Lymphangiosarcoma postmastectomy is an uncommon
vascular tumor, arising in the area of chronically lymphoede-
matous extremity, after radical mastectomy and radiotherapy
in patients with breast cancer. It shows an incidence of 0,45%
among patients that survive more than five years after radical
mastectomy. The etiology of this enigmatic tumor is not yet
completely understood. There is no standard treatment. The
treatment options include radical ablative surgery, amputation,
radiation therapy and chemotherapy. The prognosis is poor.
Survival after diagnosis ranged from 8 to 15 months. We re-
port the case of patients with LPM and RT.
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INTRODUCCION

El linfangiosarcoma postmastectomia (LPM) es un tu-
mor vascular muy infrecuente, que asienta habitualmente
en brazos portadores de un linfedema de larga evolucion,
tras una mastectomia radical por cédncer, asociada con
mucha frecuencia a tratamiento con radioterapia (RT).
Fue descrito por primera vez por Stewart y Treves en
1948 (1), en 6 pacientes tratadas con mastectomia y RT
por céncer de mama. Actualmente se han registrado unos
300 casos en la literatura mundial.

El linfangiosarcoma también puede asentar sobre lin-
fedemas secundarios a otras patologias, no mamarias, ta-
les como filariasis, enfermedad de Milroy, inmoviliza-
cion cronica, linfedemas por radioterapia o resecciones
ganglionares por otros tumores, como linfomas de Hodg-
kin y melanomas.

La incidencia del LPM es del 0,45% entre los pacientes
que sobreviven mds de 5 afos desde la intervencion (2).

CASO CLINICO

Mujer de 74 afios de edad que en 1983 fue sometida a
mastectomia radical modificada por un carcinoma avan-
zado de mama recibiendo como tratamiento neoadyuvan-
te radioterapia y quimioterapia postmastectomia. A los 4
afios de la intervencidn la paciente comenz6 a desarrollar
un linfedema a nivel de la extremidad intervenida, que
lentamente fue incrementando su tamafio. A los 11 afios
de la intervencion aparecieron en dicha extremidad, sobre
el linfedema, unas lesiones violdceas, petequias y purpu-
ras, que rdpidamente se convirtieron en lesiones nodula-
res, localizadas a nivel del tercio medio del brazo (Fig. 1).
Se realizé la biopsia incisional de dichas lesiones con el
diagnéstico anatomopatologico de linfangiosarcoma. El
estudio de extension de la paciente fue negativo. Dada la
localizacion de las lesiones y su rdpida evolucion fue ne-
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Fig. 1. Mdltiples lesiones nodulares junto a una gran lesion en fase de
ulceracion. En el fondo de la imagen se aprecia la toma de biopsia de
una de las lesiones.

cesario realizar la desarticulacion quirtrgica de la extre-
midad superior.

Al estudiar anatomopatoldgicamente dicha pieza se
observé una tumoracién cutdneo-subcutdnea multinodu-
lar (con satélites adyacentes de menor tamaifio) de color
rojo-violeta y con ulceracion central. El estudio histopa-
tolégico puso en evidencia una lesién sarcomatosa infil-
trativa difusa que afectaba a dermis y a tejido celular sub-
cutdneo. Estaba constituida por cordones celulares que se
organizaban segun un patrén predomientemente vasofor-
mativo, teniendo en cuenta los criterios de Bilings y cols.
(3). Se podia apreciar también pequefas dreas de arqui-
tectura retiforme con células de citoplasma claro vacuo-
lado que constituyen el primordio de luces vasculares
(Fig. 2). La celularidad neopldsica presentd nitida inmu-
notincién con anti-CD31 (Fig. 3) y anti-CD34 (Fig. 4).
Con estas técnicas se apreciaron claramente las dreas va-
soformadoras y las retiformes. La paciente desarrolld
posteriormente metdstasis pulmonares falleciendo a los
dos afios.

DISCUSION

La experiencia en LPM es muy escasa debido a su baja
incidencia, impidiendo establecer unas pautas diagndsti-
cas y terapéuticas establecidas.

Aparece en el 0,45% de las pacientes que sobreviven
tras la intervencion quirdrgica. Se precisa un intervalo
medio de 9 afios para la transformacién sarcomatosa que
oscila entre 8 y 24 afios (4). Este intervalo varia segtn las
series. Tomita y cols. (5) demostraron que el intervalo en-
tre mastectomia radical y la aparicién de linfangiosarco-
ma oscilaba entre 5 y 14 afios. En otras series el intervalo
en pacientes postmastectomizadas e irradiadas oscilaba
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Fig. 2. H.E. 10 x 18. Sobre una dermis con una trama conectiva fibrosa
densa aparecen esbozos capilares y cordones con pequeias perforacio-
nes que estan delimitadas por células escasamente atipicas de citoplas-
ma voluminoso.

Fig. 3. Tincién inmunohistoquimica con anti-CD31. 10 x 18. Las células
problema presentan nitida inmunotincion con anti-CD31. Puede com-
probarse la formacién de canales vasculares dotados de una luz bien
establecida.

entre 5 y 10 afios (6). La incidencia acumulativa del lin-
fangiosarcoma tras irradiacién por cdncer de mama es de
0,2% en 10 anos (7).

El sindrome clinico es constante y parecido a la angio-
sarcomatosis de Kaposi. En un brazo, portador durante
mucho tiempo de un linfedema postmastectomia, apare-
cen unas manchas rojas telangiectdsicas, que evolucionan
a nédulos dérmicos y mds tarde a nddulos dermo-epidér-
micos dolorosos mds oscuros. Por confluencia forman
placas ligeramente elevadas que se ulceran y a veces san-
gran. Al mismo tiempo aparecen nuevas lesiones, pu-
diendo verse a la vez las sucesivas fases del proceso, pri-
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Fig. 4. Tincion inmunohistoquimica con anti-CD34. 10 x 18. Con anti-
CD31 se aprecian imagenes similares a las observadas en la figura anterior.

mero en el brazo y region antecubital, después en ante-
brazo, dorso de la mano y, por dltimo, en la piel adyacen-
te del térax. Las metdstasis, en especial las pulmonares,
son precoces. Se trata de las tres etapas descritas por Mc-
Connell y Haslam en 1959 (8).

Investigaciones ultrastructuales e inmunohistoquimicas
(9,10) han establecido con claridad que el linfangiosarco-
ma post-mastectomia es una lesiéon de origen endotelial.
Por consiguiente, se ha descartado que correspondan a una
peculiar forma de diseminacion metastdsica del carcino-
ma mamario (11). Ademads, existe un modo correcto de
establecer la diferencia entre estas dos tipos de lesiones
(12). En el momento presente y teniendo en cuenta las
modernas investigaciones, la distincién entre angiosarco-
ma y linfangiosarcoma es imprecisa. Concretamente, los
estudios inmunohistoquimicos sugieren que los tumores
que se originan en las extremidades afectas de linfedema
crénico son angiosarcomas en lugar de linfangio-sarco-
mas (9,12).

Siempre debe tomarse en consideracién la posibilidad
de que un linfedema, tras 5 afios de evolucidn, se trans-
forme en linfangiosarcoma, especialmente en pacientes
que tras sufrir mastectomias radicales reciben radiotera-
pia postoperatoria. Por ello es necesario y recomendable
efectuar la biopsia de toda lesién sospechosa.

Los estudios de imagen como la MRI permiten valorar
la extension local, si bien no delimitan bien los limites
marginales. La tomografia axial computerizada es consi-
derada hoy en dia como el método de imagen de eleccion
en la valoracion de la enfermedad metastasica (13).

El pronéstico de los pacientes es grave. La mayoria de
los pacientes mueren de metdstasis pulmonares antes de
dos afios, con una supervivencia inferior al 5% desde el
momento del diagndstico (14).

Las posibilidades terapetiticas proporcionan pobres re-
sultados. Se ha realizado desde la simple extirpacién qui-
rirgica de la piel afectada, amputacién del miembro con de-
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sarticulaciones, pasando por la administracién de radiotera-
pia y actualmente tratamientos con quimioterapia. El diag-
ndstico precoz es fundamental. La exéresis completa, en
ocasiones llegando a efectuar la amputacién de la extremi-
dad, y asociada a radioterapia puede aumentar la posibili-
dad de supervivencia de estos pacientes. La RT puede ad-
ministrarse de forma intraoperatoria, postoperatoria o
preoperatoria. La administracién de la RT postoperatoria
estd indicada sdlo en pequefios tumores tras la reseccion lo-
cal, donde la amputacién puede garantizar margenes ade-
cuados, para acabar con los restos microscdpicos del tumor.
El empleo de la RT intraoperatoria conlleva una alta neuro-
toxicidad, recomendando dosis entre 1.000 y 1.500 cGy
(15). En la dltima década se estd utilizando la RT preopera-
toria sola o asociada a adriamicina intraarterial. La RT preo-
peratoria se administra generalmente después de la biopsia
incisional a dosis totales de 5.000 a 5.200 cGy, 5 dosis se-
manales, consiguiendo inactivar gran cantidad de células
tumorales y disminuyendo la diseminacién intraoperatoria.
A las 3 semanas de finalizar la RT se realiza la cirugia defi-
nitiva. Una vez que la herida quirdrgica ha cerrado del todo,
se administra una sobreimpresién adicional al lecho tumo-
ral hasta completar una dosis de RT total de 6.400-6.600
cQGy. Si se asocia ademds adriamicina intraarterial, la dosis
total de radiacién puede disminuirse y dosificarse a interva-
los menores. En la actualidad existen estudios con protoco-
los de quimioterapia que emplean mitoxantrone intraarte-
rial y paclitaxel (16) que permiten aumentar levemente la
supervivencia de estos pacientes. También se estd emplean-
do la gemcitabina como agente activo en el linfangiosarco-
ma. Chung y cols. (14) obtienen, al combinar su tratamien-
to con varias lineas de quimioterapia, ampliar la
supervivencia una media de 27 meses. Kaufmann y cols.
(17) recomiendan la combinacion de radioterapia y actino-
micina D. Frente a estos autores Grobmyer y cols. (18) no
encontraron diferencias significativas en las tasa de super-
vivencia de pacientes tratados con quimioterapia compara-
dos con los tratados con radioterapia. Los tratamientos ins-
taurados no han mejorado la supervivencia a pesar de la
agresividad, por ello, la cirugia conservadora y la préctica
de la biopsia del ganglio centinela deben ser, hoy por hoy, el
mejor arma para prevenir la aparicion de esta patologia.
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