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«Abdomen agudo por hemoperitoneo
secundario a metastasis peritoneales de
angiosarcoma 0Seo0»

J.M. Bolufer Cano*, D. Almenar Cubells**, C. Herranz Fernandez*** y
C. Vazquez Albadalejo****

Acute abdomen due to hémoperitoneum secondary
to peritoneal metastases from osteogenic
angiosarcoma

Summary:

The authors describe a case of metastasis to the peritoneal
cavity from osteogenic angiosarcoma, which provoked a picture
of acute abdomen due to hemoperitoneum secondary to fissura-
tion of the metastases and posterior cataclysmic hembrrhage
after minimal traumatism. Urgent surgical treatment was needed
to save the life of the patient. Posteriorly, the patient was treated
with chemotherapy, type CYVADIC, obtaining a partial response
(superior to 75%).

Introduccion

El angiosarcoma 06seo es un raro tumor que

. ., 1 r n - n s
Instituto Valenciano de Oncologia. tiene aparentemente su origen en las células
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***Jefe de Servicio de Oncologia Médica. nantes son las endoteliales y tienen tendencia a
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Los tumores malignos vasoformadores consti-
tuyen” menos del 1% de los tumores Oseos
malignos, en una serie de 3.987 tumores 6seos,
entre los que habia 7 hemangioendoteliomas
malignos (2). La revisidn bibliografica realizada
en 1972 por Garcia-Moral (3) descubre 55 casos
bien documentados de hemangioendotelioma, a
los que él mismo afiade 2 pacientes mas. Recien-
temente, Volpe y Mazabraud (4) publican un
estudio sobre 18 casos.

Desde el punto de vista epidemioldgico, el
angiosarcoma tiene una incidencia relativa, en
relacidon con los sarcomas de partes blandas. que
oscila, segun autores, entre el 0% y el 4,8%,
siendo la media del 1,5% (5). Tabla |.

Juna More vy cols. (6} cifran la apariciéon del
angiosarcoma en Espafia en el 4,3% de los
sarcomas de partes blandas, de mayor inciden-
cia en el sexo masculino y de localizacion en
miembros inferiores. Las edades medias de apa-
ricion son, segun este estudio, de 45 afios para el
hemangioendoteliosarcoma, 51 afios para el
sarcoma de Kaposi y de 35 afios para el heman-
giopericitoma.

Existe, aun hoy en dia, gran controversia en
cuanto a la naturaleza y nomemclatura de los
tumores vasculares. Los terminos de angioendo-
telioma, hemangioendotelioma, hemangiocendo-
telioma maligno y angiosarcoma han sido utiliza-
dos en el pasado. unas veces, como sindénimosy,
otras, como vocablos diferentes, indicando dis-
tintas entidades nosolégicas (4). Asi. mientras
algunos autores (7) incluyen en la denominacién
de angicsarcomas al hemangiosarcoma, linfagio-
sarcoma, sarcoma de Kaposiy hemangiopericito-
ma, parece mas aceptada la distincidon hecha por
Stout (8), que diferencia morfoléogicamente al
menos dos tipos de tumores malignos de los
vasos sanguineos, ambos caracterizados por su
tendencia vasoformadora, pero con diferente
origen, los pericitos y las células endoteliales.
Ackerman y Spjut (1), en su clasificacion de
tumores éseos y cartilaginosos reconocen estos
dos tumores, denominandolos hemangioperici-
toma y angiosarcoma (o0 hemangioendotelioma
maligno).

El hemangioendotelioma 6seo puede afectar a
muliiples huesos o distintas &reas de un mismo
hueso. En la serie de Volpe (4). sélo un enfermo
tenia afectado més de un hueso y 12 de 18
pacientes presentaron multiples lesiones en un
solo hueso. La mitad de los casos manifiestan la
lesiéon en las extremidades, siendo la localizacion
mas frecuente en el fémur.

TABLA |

Revision bibliografica de la incidencia relativa
del angiosarcoma en relacion con los sarcomas
de partes blandas

SHIEBER (1962) 4.8%
HARE (1963) : 0 %
PACK {(1964) - 2.6%
MARTIN (1965) : 0.3%
FERRELL (1972) 0 %
SHIU (1975) 2 %
SIMON (1976) - 0 %
RUSSELL (1977) 2.7%
LINDBERG (1977) : 1.2%
ROSEMBERG (1978) 1.7%
Excepto los porcentajes de SHIU y.SIMON, que sdlo refie-
ren la localizacion de angiosarcomas en extremidades, el
resto de los autores estudian la incidencia del angiosar-
coma en cualquier &mbito de nuestra economia.

La edad de los pacientes es variable. Se han
publicado casos de 3 hasta 74 afos, con una
cierta predominancia en la cuarta década de la
vida. El tumor tiene preferencia por el sexo
masculino, en una relacién aproximada 2:1.

Los sintomas iniciales suelen ser el dolor con
impotencia funcional y la tumefaccién o masa
tumoral. Las radiografias demuestran general-
mente lesiones osteoliticas con rarefaccién, des-
truccion y ensanchamiento del hueso; de ordina-
rio no hay evidencia de reaccién ésea ni perios-
tica (9). ‘

Macroscépicamente, la pieza de reseccion os-
tenta una lesién bien circunscrita, confinada en
la cavidad 6sea sin destruccion de la cortical. Es
de aspecto encefaloide, de color rojo oscuro, de
consistencia blanda, asemejdndose a una espon-
ja y friable al corte.

El diagndstico histolégico del hemangioendo-
telioma de hueso se basa en los criterios pro-
puestos por Stout (8):

1. Formacién de un gran numero de células
endoteliales atipicas que necesariamente revis-
ten los vasos con una membrana endotelial
simple.

2. Formacién de conductos vasculares con
una delicada red de fibras de reticulina v un
marcada tendencia a producir anastomosis de la
luz vascular. Las células atipicas tienen citoplas-
mas abundantes, eosindfilos y granulares; los
nucleos grandes contienen un prominente nu-
cleolo. .

Las caracteristicas histolégicas diferenciales
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son, pués, una rica red de anastomosis vascula-
res revestidas por células endoteliales atipicas. El
estroma varia desde formas mixoides a formas
aparentemente fibrosas. La tincion de reticulinay
la proliferacién endotelial establecen el diagnés-
tico diferencial con el hemangiopericitoma (4).
Ademdas debe sistematicamente descartarse las
metastasis de carcinoma renal o tiroideo y el
sarcoma de Ewing (9).

El grado histologico no parece tener relacion
directa con el prondstico de la enfermedad (10),
al margen de presentar distintos grados de
diferenciacion en el mismo tumor.

Aungue Hartmany Stewart {11) hacen hincapié

en la posibilidad de un curso relativamente -

benigno de esta neoplasia, con largas supervi-
vencias tras el tratamiento quirurgico, el pronds-
tico es malo en la mayoria de sertes consultadas,
26% a los b arfios (1. 4).

Los érganos mas frecuentes de metastasis son:
pulmon, cerebro, pleura e higado (12}, y ocasio-
nalmente nédulos linfaticos {1). En la serie de
Volpe, la mayoria de los pacientes presentaron
metdstasis en el esqueleto, cerebro, en pulmén
y en pleura, higado, intestino delgado y piel (4).

Caso clinico

Paciente varén de 43 afios de edad. sin antece-
dentes familiares de interés. Sufrié amputacién
quirurgica del miembro inferior izquierdo, a nivel
del tercio medio del muslo, hace 4 afios, en otro
centro hospitalario, por tumor 6seo. En el infor-
me de Anatomia Patolégica se describe una
tumoracién de 9 c¢cm de diametro, carnosa, de
color rojo vino, con areas hemorragicas necroti-
cas y ulceradas; microscépicamente existe una
proliferacion tumoral atipica de naturaleza sarco-
matosa y zonas de aspecto angiosarcomatoso
asociadas a otra, mas madura, a su vez otras mas
indiferenciadas de apariencia méas mixoides. El
crecimiento es infiltrante y muy atipico. estable-
ciéndose el diagnostico de angiosarcoma infil-
trante de tibia. ‘

No recibid ningun tipo de tratamiento comple-
mentario, y tras tres afios libre de sintomatologia,
acude a otra consulta por presentar dolores errg-
ticos en torax, hombro derecho y epigastrio, vy
una masa a nivel del hombro derecho., con
adenopatias tumorales en fosa supraclavicular
derecha. El estudio analitico se considera dentro
de los limites de la normalidad. La radiologia de
hombro derecho muestra unas imagenes osteoli-

ticas en cabeza humeral, y en térax presenta una
imagen nodular retrocardiaca de 5 cm. En las
tomografias de torax se aprecia un desplazamien-
to de ambas linea paravertebrales, posiblemente
secundarias a invasién metastasicas de toda la
cadena ganglionar, extendiéndose hasta cavidad
abdominal, asi como adenopatias en cayado
aortico y pulmonar (ganglios de Botal).

Por todo lo referido se considera oportuno
remetirnos el enfermo al Instituto Valenciano de
Oncologia, con el diagndstico de diseminacion
pulmonar, ganglionar y ésea, secundaria a su
proceso tumoral.

Minutos antes de su ingreso, en el desplaza-
miento desde su domicilio en un vehiculo de
transporte publico. presenta, sin antecedentes
traumaticos evidentes, un cuadro de abdomen
agudo, clinicamente caracterizado por dolor en
mesogastrio, continuo, urente e intenso, de apa-
ricién brusca y subita; con posterior irradiacion a
fosa iliaca derecha. Se agrava con la deambula-
cion y los movimientos respiratorios, aliviAndose
con la inmovilidad en decubito supino; no postu-
ras antialgicas especificas. No se acompafia de
sensaciéon nauseosa ni de vomitos. La Ultima
deposicidon fue de caracteristicas normales vy la
ultima emision de gases y miccién ocurrieron con
2 horas de anterioridad, aproximadamente. Au-
sencia de sintomatologia urinaria. Refiere discre-
ta inapetencia desde esa misma mafana.

A la exploracion se trata de un paciente con
buen estado de nutricion, con afectacion del
estado general y ansioso, que presenta fascies
hipocratica, palidez de piel y mucosas, sudora-
cién fria, inmovilidad. inquietud, taquicardia vy
respiracién anhelante y angustiada. con ritmo
normal.

La tension arterial era 120/90. El abdomen
aparece doloroso, con mayor sensibilidad en
mesogastrio y en fosa iliaca derecha. Hay disten-
sibn abdominal., asi como defensa muscular,
refleja y voluntaria por el dolor, con las manio-
bras positivas de Blumberg, Murphy, Sloan y
Rovsing. No existe plastron ni tumoraciones
evidentes. La percusién no es muy demostrativa,
con una matidez casi absoluta vy silencio a la
auscultacion abdominal. Al tacto rectal se perci-
be ocupacién del fondo de saco Douglas, con
distensién flacida y dolor a la presion. La tempe-
ratura axilar era normal y la diferencia axilorrec-
tal no significativa.

El hemograma sélo muestra alteracién a nivel

de la serie roja, con poliglobulina (5,15), hemo-
concentracion con un hematocrito de 48 y
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Figura 1. Pieza de reseccion quirurgica.

hemoglobina de 15,2, pero que tras una rapida
hidratacion, hay un cambio en el recuento hacia
una presunta anemia aguda. Discreta leucocitos
(12.4) vy no hay forma inmaduras en sangre peri-
férica.

Con el diagnodstico de abdomen agudo de corta
evolucion, que produce una gran irritacion peri-
toneal y grave deterioro en el estado del enfermo,
se practica laparotomia exploradora a través de
una incision pararrectal derecha amplia: abierta
la cavidad peritoneal, se aspira mas de 2 litros de
sangre roja, mezclada con liquido ascitico, perci-
biéndose 3 grandes masas intraabdominales,
encefaloides. pediculadas a mesenterio, a nivel
de ileon terminal y en el propio intestino delgado.
La mayor de fas cuales, con un tamafio de unos
30 cm de diametro emula una placenta, con un
pequefio pediculo a semejanza del cordén umbi-
lical; encontrandose recubierta de asas intestina-
les v fisurada; sangra abundantemente. Se rese-
caron los nodules, asi como unos 10 cm de
yeyuno (Figura 1), reconstruyéndolo mediante
anastomosis termino-terminal monoplano con
nylon del O, dejando drenaje peritoneal. El cierre
de la pared abdominal se efectla en un solo
plano apoyado en dos puntos metalicos. Posto-
peratorio sin complicaciones y alta hospitalaria
en 8 dias.

Informe Anatomopatologico (Prof. Llombart
Bosh): Se reciben varios fragmentos, uno de ellos

de reseccion intestinal de 12 cm y los otros con
forma irregular y consistencia blanda, midiendo
30 X 10 cm. También un nédulo de 13 X 9 cm,
encapsulado, de consistencia blanda gelatinosay
con las mismas caracteristicas que los fragmen-
tos descritos. En el segmento intestinal, a nivel de
la unién con el mesenterio se observa una masa
tumoral.

Estudio histolégico: en el material biopsiado se
descubre masiva infiltracion neoplasica de estir-
pe sarcomatosa mesenquimal muy vascularizada
y mixoide. La lesién estd formada por nidos de
células embrionarias no osteoformadoras que
crecen dentro de un magma mixoide con rica
neogenesis vascular. La infiltracidon es masiva en
toda la cavidad abdominal. No hay presencia de
osteogénesis, por lo que através de la metastasis
actual, el tumor debe pertenecer a un sarcoma
mesenquimal tipo angioblastico o a untiposarco-
ma mixoide.

Diagnéstico

Extensién masiva en cavidad abdominal de
metastasis de sarcoma mesenquimal (angiosar-
coma).

Remitimos el paciente al Servicio de Oncologia
Médica para proseguir el tratamiento adecuado,
segun la decision del Comité Tumoral. Tras 9



Oncologia 80

Vol. VI/304

«Abdomen agudo por hemoperitoneo secundario
a metastasis peritoneales de angiosarcoma 6éseo»

ciclos de Cyvadic, con buena tolerancia, en la
actualidad han desaparecido las metastasis gan-
glionares mediastinicas y supraclaviculares de-
rechas. Asi mismo, la lesion metastasica humeral,
que producia una tumoracién clinica muy evi-
dente en el hombro derecho, ha retrogradado,
hasta el punto de gue a la inspeccion es prac-
ticamente inapreciable y radiograficamente exis-
te una casi desaparicion de las imagenes osteo-
liticas. Se ha logrado inducir una remisidon supe-
rior al 75%.

Comentarios

El interés del caso clinico radica. no sélo en la
naturaleza poco frecuente del tumor, sino en la
rara localizacion de sus metastasis y fundamen-
talmente en que sean éstas subsidiarias de pro-
vocar un cuadro de abdomen agudo por hemo-
peritoneo secundario a fisuracidon y posterior
hemorragia cataclismica que obligd a la inter-
venciéon precoz para remontar al paciente.

Este hemoperitoneo, por un lado espontaneo,
posiblemente debido a la sumacién de una extra-
vasacion discreta pero permanente, de pequefias
cantidades de sangre, no es apenas irritante por
la dilucién en liquido ascitico. pero cuando se
desencadena el cuadro descrito de gran hemorra-
gia en cavidad libre, como consecuencia de un
peguefio traumatismo, se produjo una gran afec-
tacion sistémica y peritoneal, debido a:

1. Repercusién local: estdbamos ante una
peritonitis guimica, por la accidn irritativa de la
sangre en la cavidad peritoneal, mucho mas dis-
creta, como sabemos, que la inducida por los
jugos gastrico, duodenal, pancreatico. intestinal
o biliar. Eilo provoca una protesta peritoneal
traducible por el dolor difuso abdominal, con
predominio en fosa iliaca derecha, por la locali-
zacion tumoral (a semejanza del dolor en hemiab-
domen superior en la rotura esplénica), merced al
reflejo viscero-cutdneo de Morley (13). en el que
intervienen los nervios somaticos o cerebroes-
pinales, gracias a sus terminaciones en el perito-
neo parietal o en el tejido conectivo subperito-
neal. Se acompafia de discreta defensa muscular
con reaccidon franca a la descompresidn, aunque
no tan viva como en otras peritonitis guimicas o
en las sépticas. Esta inflamacién peritoneal asép-
tica en un principio, no llegd a la contaminacion
por la rapidez con que se instauro el tratamiento
guirurgico (14).

;
2. Repercusién sistémica: el sindrome he-

morragico en cavidad peritoneal se manifiesta

con las consecuencias generales de la hipovole-

mia: el shock hemorragico, que puede estar en

fase compensada, como en nuestro caso. en que
el paciente se mantiene en un estado adrenérgi-

cO, con las constantes conservadas, pero tagui-

cardico, excitado y acompafiado del sindrome

hemorragico, o bien evolucionar a una fase de

descompensacidn irreversible que evitamos con

la intervencidon urgente.

Respecto al tratamiento citostatico, no se ha
encontrado ninguna cita referida especificamen-
te al angiosarcoma 06seo en la literatura revisada.
Generalmente es englobado dentro del gran
grupo de sarcomas de partes blandas. Su res-
puesta a la quimioterapia se considera deficiente,
habiéndose comunicado respuestas parciales a
esquemas con Metil-CCNU, Adriamicina, DTIC,
MTX a altas dosis, etc. (15, 16 y 17). Nuestro
enfermo presentd una buena respuesta a este
esquema terapéutico.

Queremos finalizar con una llamada, tanto al
cirufano como al clinico en general, sobre la
posibilidad de que una lesién metastasica de un
tumor vascular pueda generar esta forma de
abdomen agudo. acompafiado de un cuadro
hipovolémico que requiere tratamiento quirdr-
gico de urgencia.

Resumen

Los autores describen un caso de metastasis
en cavidad peritoneal de angiosarcoma dseo, que
provocd un cuadro de abdomen agudo por
hemoperitoneo secundario a fisuracion de las
metastasis y ulterior hemorragia cataclismica tras
pequerio traumatismo, que requirio tratamiento
quirtdrgico de urgencia para salvar la vida del
paciente. Con posterioridad fue tratado con
quimioterapia tipo CYVADIC, obteniéndose una
respuesta parcial (superior al 75%).
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