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CAZ CLINIC RAR INTALNIT: ANGIOSARCOM AL SPLINEI
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IMSP 10, Sectia Gastrologie si Sectia Morfopatologie
Rezumat

Marea majoritate a tumorilor vasculare splenice sunt tumori benigne de tipul hemangioamelor, hemangiomatozei
sinusoidale difuze, hamartoamelor si limfangioamelor. Neoplasmele vasculare reprezinta o proportie importanta a tu-
morilor splenice primare. Intre acestea, angiomul cu celule litorale (littoral cell angioma - LCA) se individualizeazi ca
o tumorad rara, mai putin obisnuitd, cu origine aparenta in celulele litorale care tapeteaza sinusurile pulpei rosii splenice,
celulele care au capacitate de diferentiere duald: endoteliala si histiocitara. Datele de literaturd semnaleaza leziunea la
pacienti cu varste foarte variate: de la 3 la 84 de ani, varsta medie situandu-se in jurul varstei de 48-49 de ani, cu afectare
similard a celor doud sexe. Mai des diagnosticul de angiosarcom lienal a fost stabilit postoperator, la pacientii cu ruptura
a splinei. Lucrarea de fatd prezintd un caz de angiosarcom, dupa cunostintele noastre primul caz raportat in literatura
medicala din tara noastra.

Cuvinte-cheie: angiosarcom, splina

Summary. Spleen angiosarcoma - clinical case

The majority of splenic vascular tumors are benign, like hemangiomas, diffuse sinusoidal hemangiomatosis, hamar-
tomas and lymphangiomas. Vascular neoplasms constitute a large proportion of the primary splenic tumors. From these,
littoral cell angioma (LCA) represents a rare, uncommon tumor, with an apparent origin from the littoral cells that cover
the red pulp sinusoids and have a capacity of double differentiation: endothelial and hystiocytic. According to literature
data this lesion is encountered in patiens with ages between 3-84 years, the median age being 48-49 years, with similar
incidence in both sexes. In most cases, the diagnosis of angiosarcoma was established post-surgically, in patiens present-
ing with splenic rupture. Our article presents a case of splenic angiosarcoma, that from our data is the first reported in our
country.

Key words: angiosarcoma, spleen

Pe3ome. AHrnocapkoMa cesle3eHKH - KIMHMYECKHUH caydai

BosbIIMHCTBO OITyXO0JIeH CeNe3eHKN COCYANCTOrO TUIIA SIBJISIFOTCS IOOPOKaYEeCTBEHHBIMU: TeMaHTHOMBI, AU(DDY3HBII
CHHYCOBBII FeMaHTHOMaTo3, raMapTpOMbl U JTUMpaHruoMbl. COCyANCThIE HOBOOOPA30BaHMUs IIPEJICTABISAIOT COOO0M 3Ha-
YUTEIbHYIO YacTh OIyXoliei cenedeHkr. Cpeny HUX, aHTMOMa M3 KJIETOK BBICTWIIKK 3HaoTenusi cocyoB (littoral cell
angioma - LCA) BbiesisieTcst Kak pejikast ormyXxouib. [10 qaHHbIM JIMTEpaTyphl 3a00JIEBAIOT JIFOU B Bo3pacte oT 3 710 84 Jer,
cpeanuii Bo3pact 48-49 jieT ¢ aHAJIOTUYHOI 3a00JIeBaeMOCThIO y 00eHX 1MoJoB. Yalle ciiyuyan aHrHOCapKOMbI CEIe3CH-
KU 3apErHCTPUPOBAHBI B MOCIEONEPAMOHHOM NEPHOJIE Y OOJIBHBIX C Pa3phIBOM CENIE3CHKU. JTa CTaThsl MPEICTABISIET
Clly4ail aHIMOCAPKOMBI CEJIE3E€HKH, 110 HAIIUM CBEACHUSAM IEPBBIN JOJIOKEHHBIM B MEAMLMHCKON JIUTEpaType Hallel
CTpaHBbI

KuroueBble c10Ba: aHTHOCApPKOMa, CeIe3eHKa

Introducere

Neoplasmele vasculare reprezinta o proportie im-
portantd a tumorilor splenice primare. Intre acestea,
angiosarcomul se individualizeaza ca o tumora rara,
mai putin obisnuitd, cu origine aparentd in celulele
litorale care tapeteaza sinusurile pulpei rosii splenice,
celule care au capacitate de diferentiere duala: endo-
teliald si histiocitara [1].

Lucrarea de fata prezintd un caz de angiosarcom,
dupa cunostintele noastre primul caz raportat in lite-
ratura medicald din tara noastra.

Prezentarea cazului

Pacienta S.L., 41 de ani, se adreseaza medicului
de familie pentru dureri minime de efort in hipocon-
drul stang pentru prima data in anul 2013. Examenul
prin ultrasonografie a cavitatii abdominale, a eviden-
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tiat formatiune nodulara splenicd de 2 cm in diame-
tru. Pacienta la medic nu s-a adresat pana in ianuarie
2015, cand starea pacientei se agraveaza prin dureri
mai pronuntate in hipocondrul stdng, febra 37,7-38
C. S-a adresat repetat la specialistul endoscopist de-
sinestatator, efectuatd USG cavitatii abdominale, ce
a evidentiat dinamica negativa prin cresterea tumorii
splenice aproximativ de 4 ori (10 cm in diametru a
nodulului tumoral) si a fost indreptata la IMSP IO.

La examenul clinic se deceleazd splenomegalia
cu polul inferior al splinei la 3 cm sub rebordul costal
stang. Tomografia computerizata in regim angiografic
descrie o splina cu dimensiuni de 146x110x80 mm,
contur net, structurd omogena, densitatea 38 UH. in
parenchimul polului superior, in faza arteriala se evi-
dentiazd o formatiune hipodensd cu conturul sters,
dimensiunile 103x82x77 mm cu conturul neregulat,
boselat. In polul inferior in faza arterial se determina
o formatiune de volum, multicentrica, rau delimitata,
dimensiunile 85x64x40 mm, capsula in hilul lienal
este bombata, valori densiometrice in faza arteriala
64-67 UH. Vena lienala dilatatd pana la 10 mm. Fica-
tul marit in volum, dimensiunile 19,5x18,3x13,0 cm.
Focare patologice sau formatiuni nu se determina.
Date pentru adenopatie abdominald nu s-au depistat.

Radiografia de torace, gastroscopia si punctatul
medular nu au semnalat modificari patologice. Toa-
te testele hematologice si biochimice au aratat valori
normale, cu exceptia unei anemii discrete: Hb-82 gr/l,
Er — 3,4, Tromb-182,0, leucocite 10,2, N-7%, S-59%,
limfocite — 23%, monocyte — 7% VSH 66 mm/ora.

Se decide splenectomia pe cale clasicd. Exame-
nul intraoperator evidentiaza o splina de 170x130x 80
mm, cu multiple formatiuni nodulare rotund-ovalare
cu dimensiuni cuprinse intre 25 mm, 35 si 45 mm dia-
metru, bine delimitate, neincapsulate, mai dure decat
parenchimul splenic, care formau un conglomerat in
polul superior al splinei si altul cu nodul de 15-35 mm
in polul inferior al splinei. Pentru examenul micro-
scopic, fragmentele prelevate din zonele suspecte si
parenchimul splenic invecinat au fost prelucrate pen-
tru investigatia histochimica.

Examenul imunohistochimic a evidentiat: tesutul
tumoral prezentat de celulele atipice, polimorfe, fu-
ziforme cu formarea structurilor de tip solid si glome-
rular cu arii hemoragice. Celulele tumorale pozitive
pentru vimentind, CD31, CD 34 si sunt negative pen-
tru h-caldesman, EMA, pancitocerasina (clone AE1/
AE3), desmina, actina muschilor netezi, S100, NSE
si CD 117. Aspectul histologic si imunohistochimic
sunt caracteristice pentru un angiosarcom.

Discutii

Marea majoritate a tumorilor vasculare splenice
sunt tumori benigne de tipul hemangioamelor, he-
mangiomatozei sinusoidale difuze, hamartoamelor

si limfangioamelor, toate caracterizate prin prezenta
de canale vasculare tapetate de celulele endotelia-
le aplatizate, greu de identificat uneori, cu un profil
IHC (CD34+, CD31+, factor von Willebrand +, Ulex
Europaeus +) care demonstreazd originea acestor
tumori din celulele endoteliale conventionale [2].
Angiosarcomul este o tumord vasculara particula-
ra rard a splinei, corespondentul tumoral al celu-
lelor litorale [1]. Celulele litorale sunt celule en-
doteliale specializate (repauzeaza pe o membrana
bazald fenestratd si prezintd complexe jonctionale
stranse) care tapeteaza sinusurile pulpei rosii si au
un profil IHC care reflecta o diferentiere duala: en-
doteliala si histiocitara [3]. Aceste celule difera de
celulele endoteliale conventionale ale pulpei rosii
prin absenta reactivitatii pentru CD34 [4]. Se apre-
ciaza ca sub influenta unor stimuli insuficient cu-
noscuti 1n prezent, celulele litorale prolifereaza,
conducand astfel la formarea nodulilor tumorali [5].
Aceastd tumord neobisnuitd a fost descrisa pentru
prima data de Falk, in 1991, la nivelul splinei, ne-
avand corespondent in alte organe sau tesuturi [1].
Din 1991 pana in prezent au fost raportate cazuri
izolate de angiosarcom al splinei (AS), sau obser-
vatii efectuate pe serii relativ mici de pacienti cu
AS, majoritatea acestor studii fiind axate pe descri-
erea aspectelor imagistice ale tumorii si pe proble-
mele de diagnostic diferential preoperator [6; 7; 8].
Datele din literatura semnaleaza leziunea la pacienti
cu varste foarte variate: de la 3 la 84 de ani, varsta
medie situandu-se in jurul varstei de 48-49 de ani, cu
afectare similara a celor doud sexe (1; 3; 7; 8). Mai
des cazuri raportate de angiosarcom al splinei, sta-
bilit postoperator la pacientii cu rupturd a splinei.
Majoritatea pacientilor cu angiosarcom al splinei,
prezintd splenomegalie si/sau fenomene de hipersple-
nism: anemie sau/si trombocitopenie [1; 3; 9]. Sunt
foarte rare cazurile 1n care pacientii prezintd splind
de dimensiuni normale si absenta modificarilor he-
matologice, tumora fiind depistata incidental [1; 6; 8;
10; 11; 12]. Exista semnalate cazuri de pacienti cu
AS care au prezentat ca simptome febra, sau subfe-
brilitatea de durata, senzatia de oboseala, slabiciune,
pierdere in greutate, transpiratii, disconfort sau du-
rere abdominald, hipertensiune portald [1; 6; 8; 11;
12; 13]. De remarcat cd la unii dintre pacientii cu
sindrom febril prelungit, acesta a disparut dupa sple-
nectomie [3; 12]. AS se poate asocia cu anumite ano-
malii imunologice sau cu tumori cu diverse localizari.
La aproximativ o treime din cazurile de AS raporta-
te s-a observat asocierea leziunii cu tumori maligne
viscerale de tipul adenocarcinomului pulmonar, co-
lorectal, pancreatic, renal, leiomiosarcomului gastric
sau cu limfoame, fard a exista In prezent o explicatie
satisfacatoare pentru aceste asocieri. Investigatiile
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imagistice au un rol limitat in precizarea preopera-
torie a diagnosticului de AS. Ecografic sunt raportate
aspecte variabile: ecostructurd pestritd, fara leziuni
bine conturate, leziuni izo-, hipo- sau hiperecogene.
Pentru leziunile hiperecogene se impune diagnosti-
cul diferential cu hemangiomatoza, sarcomul Kapo-
si, hamartomul si sarcoidoza splenica [8; 9, 17; 18].
La examenul CT se descriu numeroase leziuni hipo-
dense omogene sau heterogene intr-o splind marita
de volum, mai rar un numar de 3-4 intr-o splind de
dimensiuni normale si extrem de rar afectarea prin-
tr-o leziune unica [6; 8; 12]. Aceste leziuni hipodense
impun diagnosticul diferential cu limfoamele, lim-
fangioamele, hemangioamele, metastazele, boli sis-
temice de tipul sarcoidozei [8; 11]. Examenul RMN
releva leziuni nodulare marcat hipointense cu semnal
T1 si T2, in legaturd cu prezenta hemosiderinei [7].
Din punct de vedere macroscopic se descriu doud for-
me de AS: forma cu noduli multipli si forma solita-
ra. In forma cu noduli multipli se identifica in pulpa
rosie a unei spline marite Tn volum si greutate, for-
matiuni nodulare dispersate si separate de parenchim
splenic normal, cateodatd coalescente; nodulii sunt
moi, buretosi, au dimensiuni cuprinse intre 2-3 mm
si 6 cm, forma rotunjita sau ovalard, mai rar neregu-
lata, cu contur geografic, limite bine sau slab definite,
sunt neincapsulati si au o culoare rosie-inchisa sau
brun-negricioasd datorata sangelui si pigmentului re-
zultat din degradarea hematiilor [1; 4; 6; 8; 11; 14].
Forma solitara este descrisa mai rar, ca o formatiune
tumorala de dimensiuni in general mari (pana la 7,5
cm), circumscrisa dar neincapsulata, brun-rosietica,
cu sau fara sept central [3; 12; 19].

Microscopic, nodulii tumorali sunt alcatuiti din-
tr-o retea de canale vasculare anastomozate, de di-
mensiuni variate, tapetate de celule endoteliale aplati-
zate sau proeminente, inalte, cu citoplasma abundenta
si nuclei veziculosi. Uneori sunt observate numeroase
celule histiocit-like cu nuclei palid colorati, membra-
ne nucleare fine, citoplasma vacuolara sau incarcata
cu hemosiderina, exfoliate in lumenele vasculare.
Unele spatii vasculare au aspect de fante, iar altele
sunt mult dilatate, cavernoase, de aspect chistic, fo-
cal cu proiectii pseudopapilare cu miez fibrovascular,
trombi recenti sau vechi, fibroza stromei dintre spati-
ile vasculare [5; 8]. Canalele vasculare ale nodulilor
tumorali se anastomozeaza la periferie cu sinusurile
splenice normale. Microscopic sunt semnalate la ni-
velul leziunii focare de calcificare si de hematopoeza
extramedulara [3; 8; 14], globule citoplasmatice eo-
zinofile, PAS-pozitive si depozite de hemosiderina
variabile ca extindere si pozitive la albastru de Pru-
sia, 1n legaturd cu fagocitarea eritrocitelor de catre
celulele tumorale (eritrofagocitoza) [5; 11]. Celulele
care tapeteaza spatiile vasculare au un profil IHC ca-

racteristic ce reflectd diferentierea duala: endoteliala
si histiocitard, mai precis sunt pozitive pentru mar-
keri endoteliali: factor VIII, Ulex europaecus, factor
von Willebrand, CD31 si histiocitari: CD68, lizozim,
Mac-387, Ham - 56 si sunt lipsite de reactivitate pen-
tru CD8 si CD34, desi celulele endoteliale normale
din pulpa rosie a splinei sunt pozitive pentru CD8 si
CD34 [5; 12; 18; 19]. Coexpresia markerilor endo-
teliali si histiocitari nu este semnalatd in celulele en-
doteliale care tapeteaza sinusurile splenice normale
si de regula nici in alte leziuni vasculare [1; 14; 20],
desi Arber si colab. [19] raporteaza expresia CD68 in
hemangiomatoza difuza splenica si in cazuri rare de
hemangioame splenice localizate. Braester si colab.
[14] raporteaza reactie pozitiva pentru proteina S100
in celulele tumorale pe care o considera un aspect dis-
tinctiv pentru AS, neintalnit n alte tumori vasculare,
date neconfirmate insa de alti autori [4].

Diagnosticul pozitiv de AS este examenului mor-
fologic realizat pe piesa de splenectomie deoarece di-
agnosticul preoperator clinico-imagistic si paraclinic
este dificil sau chiar imposibil. Diagnosticul diferen-
tial morfologic trebuie realizat cu hemangiomul, lim-
fangiomul si angiosarcomul.

Etiologia si AS nu sunt clarificate Tn momentul de
fata datoritd numarului redus de cazuri diagnostica-
te si urmadrite. Se sugereaza rolul unui raspuns imun
alterat in aparitia si dezvoltarea tumorii [12]. Exista
cazuri raportate de AS cu aspecte clinice sau histolo-
gice de malignitate (atipie celulara variabila, mitoze,
necroza tumorald), metastaze hepatice, cerebrale, n
limfonodulii retroperitoneali [1; 10; 15; 24]. Aceste
tumori au fost etichetate ca angiomatoza cu celule li-
torale, hemangio-endoteliom cu celule litorale, angi-
osarcom cu celule litorale [1; 24; 25].

In concluzie, AS este o tumord vasculara rara,
o entitate clinico-patologica distincta, cu particula-
ritdti morfologice care aratd un fenotip mixt: endo-
telial-histiocitar al celulelor tumorale, fenotip care
stabileste diagnosticul. Pacientii cu AS trebuie atent
investigati pentru excluderea unei tumori visce-
rale sau a unui limfom cu care AS se poate asocia.
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