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Angiossarcoma mamário após cirurgia conservadora do câncer
de mama seguido de radioterapia: relato de caso

Mammary angiossarcoma after breast cancer conservative surgery followed by
radiotherapy: case report
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Vilmar Marques de Oliveira6, Sebastião Piato7

Resumo

O presente relato descreve o aparecimento de extenso
angiossarcoma de mama em paciente dois anos antes
submetida à cirurgia conservadora e radioterapia, nas
doses usuais recomendadas. O angiossarcoma é doen-
ça pouco freqüente, com incidência mundial ao redor
de 0,04 % ; em pacientes submetidas à radioterapia a
freqüência sobe para 0,14%. O tempo médio de latência
é de 75 meses, até o aparecimento da lesão. Devido à
baixa incidência dessa neoplasia, a experiência nos
diversos serviços é pequena. A revisão da literatura
demonstra que a doença tem prognóstico sombrio e
pequena resposta à cirurgia, quimioterapia e radiote-
rapia. O médico deve ficar atento para quaisquer al-
terações da pele pós-radioterapia, com o objetivo de
fazer o diagnóstico precoce da doença.

Descritores: Neoplasias mamárias, Hemangios-
sarcoma/diagnóstico, Mama, Sarcoma,  Radioterapia

Abstract

The present report describes the appearance of of
angiossarcoma of breast in patient two years before
breast-conserving therapy for carcinoma and
radiotherapy in the recommended usual doses.
Angiossarcoma is little frequent illness with world-
wide incidence around of 0.04%; in the patients
subjected to the radiotherapy, the frequency goes up
for 0,14%.The average time of latency is of 75 months,
until the appearance of the injury. Although the
experience of the diverse services to be small due to
low incidence of this neoplasia, we notice for the
revision of the literature that is about an illness of
shady prognostic and small reply the surgery,
chemotherapy and radiotherapy. We must be intent
to any alteration of the skin after the radiotherapy
with the objective to make the precocious diagnosis
of the illness.

Key-words:  Breast  neoplasms,  Hemangiosarcoma/
diagnosis, Breast, Sarcoma, Radiotherapy           

Introdução

Os sarcomas têm sua origem em célula mesen-
quimal totipotente; esta adquire qualidade morfo-
lógica, podendo ser caracterizada como diferenciação
em direção a um dos tipos histológicos reconhecíveis1.
As variedades histológicas dos sarcomas de mama são
reticulossarcoma, fibrossarcoma, lipossarcoma,
leiomiossarcoma, carcinossarcoma e, menos comu-
mente, angiossarcoma.

Todos os sarcomas primários de mama corres-
pondem a menos de 1% das doenças malignas deste
órgão. Nos Estados Unidos da América estima-se que
a ocorrência corresponde a 17 casos para 1.000.000 de
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mulheres. Na França, a prevalência é de cinco em 10
mil pacientes submetidas a tratamento conservador e
radioterapia para câncer de mama2.

Por se tratar de doença rara, a maioria das publi-
cações refere-se a relatos de casos isolados ou de
casuística reduzida, dificultando assim a caracteriza-
ção de certos aspectos desta doença3,4.

O presente relato se refere ao angiossarcoma, va-
riante histológica mesenquimal maligna originada das
células endoteliais dos vasos sanguíneos mamários5.
O tumor  foi descrito primeiramente por Stout, em
19436, com a denominação de hemangioendotelioma.
Blanchard et al, 20037 consideram-no o mais freqüen-
te dos tipos histológicos de sarcomas da mama,
correspondendo a 0,04% de todas as neoplasias ma-
márias malignas. Em mulheres submetidas a trata-
mento radioterápico pos-cirurgia conservadora de
carcinoma de mama, a incidência do tumor aumenta
para 0,14%.

Pode se apresentar sob três formas distintas: (a)
angiossarcoma associado ao linfedema crônico
(linfagiossarcoma)8 ;(b) angiossarcoma induzido por
radiação9 e (c) angiossarcoma primário, propriamen-
te dito, não associado  ao linfedema ou à radiação.

Chen et al,198010 observaram, em seus estudos, que
a idade das mulheres acometidas por angiossarcoma
de mama variou de 14 a 82 anos, com média de 35
anos; diferentes das observadas em outros sarcomas,
que têm ocorrência em idade média mais tardia
(50anos)11.

O angiossarcoma de mama apresenta-se clinica-
mente como tumor unilateral, amolecido, com bordas
mal definidas, e espessamento de pele; sua taxa de
crescimento é variável, freqüentemente rápida, se
comparada ao câncer de mama de origem epitelial12,
microscopicamente, caracteriza-se por proliferação de
canais vasculares, variando de pequenos capilares a
espaços sinusoidais entremeados por endotélio nor-
mal. Este endotélio apresenta graus variáveis de
pleomorfismo e atipias, sendo a ocorrência de mitoses
rara, estas quando presentes são focais nas lesões
menos agressivas. O tumor pode também assumir
padrão sólido epitelial e fusiforme, com presença de
ilhas ou blocos de células epitelióides ou fusiformes,
sem a formação de espaços sinusoidais ou vasculares13.

No seu desenvolvimento, o angiossarcoma inici-
ado na pele pode comprometer o parênquima mamá-
rio em variável extensão e ainda atingir a aponeurose
do músculo peitoral maior4. Importante característica
do tumor é o fato do mesmo apresentar comprometi-
mento microscópico dos tecidos vizinhos. Por ter dis-
seminação preferencialmente hematogênica, raramen-
te compromete linfonodos regionais. Alguns estudos
indicam que este tumor é hormônio-dependente, vis-
to ter sido demonstrada a presença de estrógeno,

progesterona e glicocorticóides nas células neo-
plásicas14.

As características radiológicas que caracterizam as
neoplasias mamárias epiteliais malignas tais como
nódulos espiculares e microcalcificações não são ha-
bitualmente observadas. O diagnóstico histológico
pode ser dificultado por escassez de material nos tu-
mores com baixo grau de malignidade; sua diferenci-
ação inclui o sarcoma de Kaposi, o hemangioma be-
nigno, o hemangiopericitoma e, em alguns casos, os
carcinomas recidivados9. O diagnóstico deve ser feito
por biópsia com agulha grossa ou incisional. O estu-
do imunoistoquímico é imprescindível, podendo mos-
trar positividade para CD 31, Fator VIII e CD 34 e
negatividade para marcador epitelial AE1/AE3, afas-
tando assim a possibilidade de recidiva de carcino-
ma13.

O tratamento cirúrgico recomendado pode ser ci-
rurgia conservadora com análise de margens intra-
operatórias ou, na maioria dos casos, mastectomia.
Quimioterapia, radioterapia e hormonioterapia po-
dem ser utilizados no tratamento adjuvante15.

Donnell et al (1981)5  observaram taxas de
sobrevida de 41% e 33% (3 anos e 5 anos respectiva-
mente). Para o prognóstico a contagem do número de
mitoses é o fator mais importante4.   O tumor tem taxa
de recorrência elevada e o pulmão é o órgão mais afe-
tado, em 50% dos casos.

Relato de Caso

Relatamos o caso da paciente ALL, 69 anos, que
em 2003 foi assistida no Serviço de Mastologia do
Hospital Mário Covas da Faculdade de Medicina do
ABC com diagnóstico de carcinoma ductal infiltrativo
de dois centímetros, grau II histológico e nuclear 2 de
acordo com a padronização da Organização Mundial
de Saúde (OMS), sem invasão linfovascular. Na épo-
ca foi submetida a cirurgia conservadora e esvazia-
mento axilar, por apresentar linfonodo sentinela com-
prometido. Recebeu tratamento quimioterápico
adjuvante (seis ciclos da associação de ciclofosfamida
(500mg/m2), metotrexato (50mg/m2), 5-fluoracil
(500mg/m2),  radioterápico seqüencial com teleco-
baltoterapia (4.500 cGy em toda a mama e 1.000 cGy
no sítio cirúrgico)  e hormonioterapia com tamoxifeno
(20 mg por dia).

Em dezembro de 2005, retornou ao mesmo servi-
ço por apresentar alteração do exame de rastreamento
mamográfico no local do quadrante operado, caracte-
rizada por área de maior densidade e microcalci-
ficações agrupadas (BIRADS 4). Foi submetida a
biópsia por agulha grossa (core biopsy), tendo como
resultado histológico fibroesclerose. Evoluiu com he-
matoma e equimose local, quadro que perdurou por
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quatro meses, com piora das áreas de máculas
vinhosas de pele e dor no local, interpretadas como
decorrentes de possível acidente da punção-biópsia
(Figura 1).

Foram realizados novos exames de imagem (ultra-
sonografia e ressonância nuclear magnética), que não
apresentaram informações adicionais. Optou-se então
por outra biópsia, desta vez incisional, envolvendo
pele e parênquima mamário. Após  biopsia foi diag-
nosticado um angiossarcoma pós-radioterapia (OMS)
com histologia revelando ora lesão composta,  ora
sinusóides vasculares com anaplasia moderada de
células endoteliais (Figura 2), e em outras lesões sóli-
das, compostas por células endoteliais de aspecto
epitelióide com intensa anaplasia (Figura 3) .

Não foram identificadas áreas de necrose. Para se
afastar a possibilidade de recidiva de carcinoma e ob-
ter comprovação inequívoca de angiossarcoma, foi
realizado estudo imunoistoquímico com marcadores
para células epiteliais (AE1/AE3) e para células

endoteliais (CD 34); o resultado foi negativo no pri-
meiro (Figura 4) e positivo nas células neoplásicas com
o segundo marcador (Figura 5).

Figura 1 - Lesão de pele em mama esquerda com áreas de
máculas vinhosas

Figura 2 - Anaplasia moderada de células endoteliais
neoplásicas. HE(400X)

Figura 3 -  Presença de áreas de aspecto sólido, com intensa
anaplasia celular e aspecto epitelióide. (HE  400 X)

Figura 4 - Negatividade da imunoexpressão para marcador
epitelial AE1/AE3. IHQ (400X)

Figura 5 - Imunoexpressão positiva para marcador CD 34 na
neoplasia. IHQ (400X)
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Devido à extensão da lesão, optou-se por radiote-
rapia (3000 cGY), para posterior tentativa de ressecção
cirúrgica. No entanto, não houve resposta satisfatória
após o tratamento proposto sendo necessária a reali-
zação de mastectomia total.

Discussão

O angiossarcoma pode ser dividido em três gru-
pos: primário, que surge a partir do parênquima ma-
mário; secundário, geralmente ao linfedema subse-
qüente a linfonodectomia axilar por mastectomia ra-
dical (síndrome de Stewart-Treves); e secundário após
tratamento de câncer de mama  por radioterapia 16.

O angiossarcoma primário da mama tem incidên-
cia de 0,04% (1:1700 a 2000 casos de câncer de mama)
e o secundário à radioterapia ou ao linfedema tem inci-
dência mais elevada  (0,14%), devido ao aumento da
freqüência de tratamento conservador para o câncer
de mama.

O tempo de latência de aparecimento do tumor é
de aproximadamente 75 meses 16,17. No caso relatado,
o aparecimento do tumor foi constatado após 24 me-
ses do tratamento cirúrgico conservador  do câncer de
mama complementado por radioterapia.

A patogênese do angiossarcoma pós-radiação é
pouco conhecida. Três teorias têm sido apresentadas
para explicar esta complicação do tratamento: (a) a
primeira sugere que a indução de malignidade ocorra
em lesão benigna prévia; (b) a segunda sugere que
ocorra indução carcinogênica direta pela radiação ; (c)
e a terceira sugere que a radiação atue formando
linfedema crônico18.

Contudo, é difícil dimensionar o grau de influên-
cia da radiação no desenvolvimento do angios-
sarcoma. Quando a radioterapia era feita com altas
doses de radiação (bombas de cobalto) era notada alta
incidência de lesões cutâneas como por exemplo, a
ocorrência de  angiossarcoma. Atualmente, com o in-
cremento de cirurgias conservadoras e a necessidade
da realização de uma dose de radioterapia comple-
mentar (3000 cGY) no leito tumoral (boost), tem sido
notada uma maior ocorrência de angiossarcomas pós-
radioterapia, principalmente nas pacientes que são
submetidas a irradiação do cavo axilar, demonstran-
do a impossibilidade da prevenção desta doença.

Apesar da pequena experiência dos diversos ser-
viços, conseqüente à baixa incidência dessa neoplasia,
a literatura apresenta a doença com prognóstico re-
servado e pouca resposta ao tratamento  cirúrgico,
quimioterápico e radioterápico19.

A extensão das lesões de pele e o grau de diferen-
ciação histológica do tumor são fatores prognósticos
importantes; assim, os tumores poucos diferenciados
(G 3) apresentam sobrevida de 15% em cinco anos13.

O atraso no diagnóstico costuma ser comum. No pre-
sente caso, o atraso foi de seis meses, tendo como
motivo principal as alterações equimóticas provocadas
na pele após a biópsia por agulha grossa20.

Conclusões

O angiossarcoma mamário é doença rara; ocorre
principalmente  após o tratamento conservador para
câncer de mama, com radioterapia adjuvante, mas
também em pacientes acometidas por linfedema pós-
cirurgia conservadora ou mastectomia.

Os aspectos clínicos, mamográficos e ultra-
sonográficos não proporcionam o diagnóstico, que
geralmente é feito por biópsia cirúrgica. A extensão
das lesões de pele e o grau de diferenciação histológica
do tumor são fatores prognósticos importantes.

Com base no relato do caso constatado em nosso
serviço recomendamos acompanhamento periódico e
freqüente de todas as pacientes que foram submeti-
das a tratamento conservador para câncer mamário,
complementado por radioterapia, e também daque-
las que apresentam linfedema, pois a incidência de
angiossarcoma embora baixa é 10 vezes maior que a
de outros cânceres de mama.
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