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Angiossarcoma de cabeca e pesco¢o do idoso: um relato de caso

Angiosarcoma of the head and neck of the elderly: a case report
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RESUMO

O angiossarcoma ¢ uma neoplasia vascular incomum, agressiva, de apresentagao clinica variavel e dificil diagndstico, apresentando
altas taxas de recidiva local, metastases precoces e prognostico ruim. O angiossarcoma envolvendo face e couro cabeludo de
pacientes idosos ¢ um subtipo raro, acomete mais comumente homens do que mulheres ¢ ¢ discretamente mais prevalente em
pacientes caucasianos. O tratamento de escolha ¢ a ampla excisdo cirurgica, sendo a radioterapia e a quimioterapia opgdes
terapéuticas, dependendo da idade do paciente e da extensdo local. O presente relato de caso trata-se de uma paciente com
angiossarcoma extenso de cabega e pescogo, de rapida evolugdo, tendo-se optado por tratamento quimioterapico, devido extensdo
do quadro.
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ABSTRACT

Angiosarcoma is an uncommon, aggressive vascular neoplasm with variable clinical presentation and difficult diagnosis, presenting
high rates of local recurrence, early metastasis and poor prognosis. Angiosarcoma involving the face and scalp of elderly patients is
a rare subtype, it affects more commonly men than women and it is discretely more prevalent in Caucasian patients. The treatment
of choice is extensive surgical excision, with radiotherapy and chemotherapy being therapeutic options, depending on the patient’s
age and local extent. The present case report is a patient with extensive angiosarcoma of head and neck, of rapid evolution, having
opted for chemotherapy treatment, due to extension of the condition.
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INTRODUGAO

O angiossarcoma ¢ uma neoplasia vascular rara, proveniente
de células endoteliais, responsavel por menos de 2%
dos sarcomas de partes moles ¢ menos de 1% de todas
as neoplasias de cabegca e pescoco.! O angiossarcoma
cutdneo ¢ um tumor altamente maligno ¢ ¢ subdivido em
trés tipos clinicos: angiossarcoma da cabega e pescogo do
idoso; angiossarcoma associado ao linfedema cronico e
angiossarcoma poés-irradia¢do.> O angiossarcoma da cabega e
pescoco do idoso foi descrito pela primeira vez por Wilson-
Jones, ¢ geralmente limitado a pele e tecidos moles e acomete
mais comumente homens (2:1) entre a sétima e oitava década
de vida, sendo discretamente mais prevalente em pacientes
caucasianos.'>? Sua apresentacdo varia de uma pequena placa
a nodulos multifocais, podendo se apresentar de diversas
formas, simulando doengas infecciosas e inflamatorias
dificultando o diagnostico precoce. O angiossarcoma ¢ um
tumor muito agressivo com altas taxas de recidiva local,
metastases precoces ¢ de mau prognostico.'

RELATO DE CASO

Paciente, 89 anos, sexo feminino, sem comorbidades prévias,
apresentando historia de 5 meses de evolugdo de surgimento
de placas eritematoviolaceas, infiltradas, inicialmente em
regido periorbitaria, com rapida progressdo para regido
malar, fronte ¢ couro cabeludo, associada a alopécia difusa
acometendo principalmente na regido parietal e de vértice.
(Figuras 1, 2 e 3) Referia astenia e perda de peso discreta nao
mensurada. Negava historia familiar de doengas neoplasicas.
Exames laboratoriais evideciaram hemoglobina de 10g/
dL com padrdo normocitico e normocrémico, leucograma
e plaquetograma sem alteracdes; funcdo renal, tireoidiana
e nivel de transaminases estavam dentro do limite de
normalidade; FAN e fator reumatoide foram nao reagentes.
Seguiu-se investigagdo com bidpsia de pele em 3 pontos
(couro cabeludo e regides malares direita e esquerda) que
evidenciou neoplasia constituida por proliferagdo de espagos
vasculares irregulares revestidos por células endoteliais
hipercromaticas, com moderado pleomorfismo nuclear,
dissecando as fibras colagenas ao longo de toda a derme.
(Figuras 4 ¢ 5)

Estudo imunohistoquimico mostrou positividade para CD
31, CD 34, ERG e Ki-67 em 20% das células neoplasicas
e negatividade para HHV 8 e citoceratina, sendo o quadro
compativel com angiossarcoma grau 2. Estudos de imagem
de torax e abdome ndo evidenciaram alteracdes. Devido
extensdo do tumor e impossibilidade cirlrgica, paciente
foi entdo qualificada para tratamento quimioterdpico com
paclitaxel.

Nossa paciente realizou seis ciclos de quimioterapia,
apresentando melhora do aspecto das lesdes, porém, com
mielotoxicidade importante, com consequente suspensdo do
tratamento. Seguiu com tratamento paliativo acompanhada
pela Oncologia clinica, apresentando progressdo da doenga
(Figura 6) e agravamento do quadro clinico, vindo a ébito
alguns meses depois.

Figura 1. Placas eritematoviolaceas, infiltradas
acometendo regido periorbitaria, malar e frontal.

Figura 2. Placas eritematovioldceas, infiltradas
acometendo regido periorbitaria, malar, frontal e
couro cabeludo com area de alopecia difusa.

Figura 3. Placas eritematoviolaceas acometendo
regido de couro cabeludo, com 4rea de
descamagdo e alopecia principalmente em regiao
parietal e de vértice.
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Figura 4. Fragmento de pele apresentando neoplasia constituida por proliferacdo de espacos vasculares irregulares que
dissecam as fibras colagenas ao longo da derme (HE,40X).

Figura 5. Revestimento de espagos vasculares
constituido por células hipercromaticas, com
moderado pleomorfismo nuclear. (HE, 400X).

DISCUSSAO

Angiossarcomas cutdneos sdo sarcomas raros de partes
moles, podendo ser agrupados com base em caracteristicas
macroscopicas ou histologicas. Clinicamente, a maioria
dos pacientes apresenta uma macula ou nédulo de aspecto
equimotico, podendo apresentar placas eritematosas
endurecidas, ulceragdes e até sangramento. Lesodes ulceradas
e hemorragicas indicam doen¢a avangada.'** Inicialmente,
eles podem simular varias outras doengas, como rosacea,
hematomas, celulite e angioedema facial dificultando seu
diagnostico.>

O fato incomum do presente caso foi o desenvolvimento de
extensa area de alopecia na regido de couro cabeludo acometida

7

pelo tumor. Alopecia é uma apresentagdo incomum, com

Figura 6. Placas e noddulos eritematosos
infiltrados em face, evidenciando piora do
aspecto das lesdes apos suspensdo do tratamento.

poucos casos relatados na literatura e parece estar relacionada
a tumores mal diferenciados.*’ Knight et al. relataram um caso
raro em que o angiossarcoma do couro cabeludo apresentava
extensa alopecia cicatricial ¢ Murray et al. descreveram um
caso de alopecia significativa com miniaturizag@o de pelos em
um angiossarcoma de couro cabeludo.*’

Linfedema cronico, exposi¢do a radioterapia prévia, tratamento
de carcinomas mamarios e imunossupressao em pacientes
transplantados renais estdo associados ao desenvolvimento
de angiossarcomas. No entanto, ainda pouco se sabe com
relacdo aos fatores causais dessa doenca e, na maioria dos
casos, nenhum fator predisponente ¢ encontrado.* Quanto a
patogénese, a regulagdo positiva do glicopeptideo VEGF-D
(um fator de crescimento endotelial vascular), dentre outros,
parece ser responsavel pela proliferagao de células endoteliais.®
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Histologicamente, os tumores contém uma proliferacdo de
canais vasculares ramificados que “dissecam” estruturas
adjacentes. E observado um aumento do numero e do tamanho
de células endoteliais que revestem os canais vasculares;
podendo estas ter formato esférico, epitelioide ou poligonal.?
Sua classificacdo varia de baixo a alto grau, dependendo de
sua celularidade, pleomorfismo e atividade mitotica. Os
angiossarcomas de baixo grau sao bem diferenciados, enquanto
as lesdes de alto grau sdo pouco diferenciadas e consistem em
laminas de células pleomorficas com areas de hemorragia,
arquitetura desordenada, células com nucleos hipercromaticos
e pleomorficos com atividade mitotica proeminente.
Ambos os tipos estdo associados a um crescimento local
extenso, envolvendo a derme microscopicamente, podendo
invadir estruturas mais profundas, no caso de tumores mal
diferenciados.?

O diagnéstico diferencial histopatologico inclui alguns
tipos de hemangiomas, carcinoma acantolitico e sarcoma
de Kaposi.**® Apesar de ndo patognoménica, a positividade
imunohistoquimica para os marcadores endoteliais CD 31,
CD 34 e antigeno relacionado ao fator VIII podem ajudar a
estabelecer o diagndstico.>*’

Metastases a distancia podem ocorrer em até 50%, sendo o
pulméo o local mais comum, seguido por linfonodo, osso
e figado.® A natureza altamente metastatica desses tumores
tem sido atribuida a auséncia de caderina endotelial
vascular (VE-caderina), que esta presente no endotélio
normal.?

Varios fatores estdo supostamente associados ao pior
prognostico da doenga sendo os principais: diametro do tumor
maior que Scm, profundidade de invasdo (>3mm), status de
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