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Reporte de Caso Clínico

R E S U M E N

Antecedentes: El angiosarcoma epitelioide es una neoplasia vascular 

maligna poco frecuente y agresiva, caracterizada por la presencia de cé-

lulas epitelioides con diferenciación endotelial. Puede presentarse como 

una lesión cutánea solitaria de apariencia benigna, lo que dificulta su 

diagnóstico temprano.

Caso clínico: Paciente masculino de 25 años, sin antecedentes médicos 

relevantes, que presenta un cuadro clínico de varios meses de evolución 

caracterizado por una pápula eritemato-violácea, no ulcerada, no san-

grante y de bordes definidos, dolorosa a la palpación en axila izquierda. 

Inicialmente, se sospechó fibroma inflamado o verruga. Se realizó biopsia 

escisional, que reveló una neoplasia dérmica de células epitelioides po-

ligonales, con citoplasma eosinofílico, vacuolas intracitoplasmáticas, 

canales vasculares con eritrocitos y compromiso de bordes quirúrgicos. 

Además, inmunohistoquímica positiva para CD34, Ki-67 del 30%, ne-

gativa para AE1/AE3 y EMA. Se realizó el diagnóstico de angiosarcoma 

epitelioide de bajo grado. Una segunda biopsia confirmó los hallazgos.

Conclusiones: El angiosarcoma epitelioide cutáneo puede presentarse 

como una lesión aparentemente benigna, lo que recalca la importancia 

del estudio histopatológico completo ante lesiones atípicas persistentes. 

Su identificación temprana y resección quirúrgica adecuada son esen-

ciales debido a su comportamiento agresivo.
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El angiosarcoma epitelioide (AE) es una variante rara y 

altamente agresiva del angiosarcoma, caracterizada his-

tológicamente por células endoteliales con morfología 

epitelioide, que simulan carcinomas o melanomas. Re-

presenta menos del 1% de todos los sarcomas de tejidos 

blandos y aproximadamente el 5–12% de los angiosar-

comas cutáneos.1,2 Clínicamente, suele afectar a adultos 

mayores, con predilección por la cabeza y el cuello, es-

pecialmente el cuero cabelludo. Sin embargo, se han re-

portado casos en pacientes jóvenes y en localizaciones 

inusuales como extremidades, tronco o axila.3,4 El com-

portamiento clínico del AE es agresivo, con alta tasa de 

recurrencia local, diseminación hematógena precoz y 

supervivencia a 5 años inferior al 30%.5,6 El diagnóstico 
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Figura A. Descripción clínica: Nódulo pigmentado, de coloración marrón-negruzca a violácea, de forma redondeada y bordes 
definidos, de superficie lisa, brillante y homogénea localizada en región axilar izquierda.

Figura B. Descripción dermatoscópica: nódulo con pigmento homogéneo de color violáceo-azulado con áreas blanco lechosas 
centrales, ausencia de red pigmentaria, glóbulos, pseudópodos y vasos atípicos sutiles periféricos.

puede ser particularmente difícil debido a su apariencia 

clínica inespecífica y a sus características histológicas 

engañosas, especialmente cuando presenta crecimiento 

lento o se localiza en sitios no habituales.6,7

El uso de inmunohistoquímica es esencial para su iden-

tificación, ya que los AE suelen expresar marcadores 

endoteliales como CD31, ERG y ocasionalmente CD34, 

mientras que los marcadores epiteliales (AE1/AE3, EMA) 

suelen ser negativos.5

R E L A T O  D E L  C A S O

Paciente masculino de 25 años, sin antecedentes perso-

nales ni familiares de relevancia, quien consultó por una 

lesión dolorosa en la axila izquierda, de varios meses de 

evolución. Se trataba de una pápula eritemato-violácea, 

no ulcerada, de bordes definidos y con crecimiento pro-

gresivo. Se realizó un diagnóstico diferencial de fibroma 

o verruga inflamados. El estudio histopatológico iden-

tificó una proliferación dérmica de células epitelioides 

dispuestas en lóbulos, con citoplasma eosinofílico y va-

cuolas intracitoplasmáticas. Los núcleos eran vesicu-

losos, con cromatina en grumos y nucléolos evidentes. 

Se observaron mitosis ocasionales y canales vasculares 

con eritrocitos. La neoplasia invadía dermis profunda 

con compromiso de los bordes quirúrgicos.

La inmunohistoquímica mostró expresión positiva para 

CD34, con Ki-67 del 30%. Los marcadores epiteliales 

AE1/AE3 y EMA fueron negativos. El diagnóstico fue de 

angiosarcoma epitelioide cutáneo de bajo grado. Debido 

al compromiso de bordes, se realizó una segunda es-

cisión, cuyos hallazgos fueron concordantes con la 

biopsia inicial.

D I S C U S I Ó N

El AE cutáneo es una entidad infrecuente y de diag-

nóstico desafiante. Aunque clásicamente descrito en 

adultos mayores y en localizaciones como cuero cabe-

lludo, existen reportes en pacientes jóvenes sin factores 

predisponentes, como en nuestro caso.2,3 Su morfología 

epitelioide puede llevar a diagnósticos erróneos como 

carcinoma, melanoma o incluso infecciones crónicas, 

como lo demuestran varios casos publicados.4,8 La in-
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munohistoquímica es clave para el diagnóstico. En la 

mayoría de AE, se observa positividad para CD31, ERG 

y vimentina; CD34 puede ser positivo en un subgrupo, 

como fue el caso de nuestro paciente.5,6 La negatividad 

para AE1/AE3 y EMA ayuda a descartar carcinomas. La 

alta tasa de proliferación medida por Ki-67, reportada 

hasta en 30-50% de las células tumorales, también res-

palda el comportamiento agresivo.6,7

En una serie de cuatro casos publicada por Tokuchi et 

al., se describieron diferentes patrones histológicos y 

una correlación entre el espacio vascular y la presencia 

de púrpura clínica. También identificaron mutaciones 

en TP53 y alteraciones en CDKN2A, lo que sugiere 

una vía genética común con angiosarcomas clásicos.3,5 

Suchak et al. documentaron casos de AE con evolución 

más indolente y curso prolongado, lo que también se 

correlaciona con nuestro caso de bajo grado histológico.5

El tratamiento de primera línea es la resección qui-

rúrgica amplia. A pesar de márgenes libres, las tasas 

de recurrencia son altas. En AE de alto grado, se ha 

utilizado quimioterapia basada en taxanos (paclitaxel, 

doxorrubicina) con resultados variables.6 Terapias diri-

gidas con inhibidores de tirosina quinasa como sora-

fenib o sunitinib han mostrado respuestas parciales en 

algunos casos.7

Nuestro caso destaca por su presentación atípica en 

axila, en un paciente joven, con hallazgos histológicos 

que simulan una lesión benigna, subrayando la impor-

tancia de sospechar esta entidad frente a lesiones per-

sistentes, especialmente cuando los tratamientos con-

vencionales no resultan eficaces.

C O N C L U S I O N E S

El angiosarcoma epitelioide cutáneo, aunque infre-

cuente, representa una entidad que debe incluirse 

dentro del diagnóstico diferencial de lesiones vascu-

lares, nodulares pigmentadas o seudotumorales de 

curso crónico, especialmente cuando estas muestran un 

comportamiento atípico o no responden a tratamientos 

convencionales. Si bien clásicamente se ha descrito en 

pacientes de edad avanzada y en localizaciones como 

cuero cabelludo o cara, su aparición en pacientes jó-

venes y en áreas anatómicas inusuales debe alertar al 

clínico y al dermatopatólogo.

El diagnóstico definitivo requiere un alto índice de sos-

pecha y se fundamenta en la correlación clínico-pato-

lógica, siendo la inmunohistoquímica una herramienta 

indispensable para confirmar el linaje endotelial y ex-

cluir otras neoplasias de comportamiento similar. A 

pesar de su histología de bajo grado en ciertos casos, 

este subtipo puede mostrar un comportamiento clínico 

agresivo, con potencial de recurrencia local o metástasis.

Por tanto, el manejo debe ser multidisciplinario, prio-

rizando la resección quirúrgica amplia con márgenes 

adecuados. El seguimiento clínico prolongado y es-

trecho es crucial para la detección oportuna de recu-

rrencias y para optimizar el pronóstico a largo plazo. 

Una identificación y tratamiento precoz de estas neo-

plasias puede marcar una diferencia significativa en la 

evolución clínica del paciente.
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