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Abreviaturas

bi6psia por agulha grossa — BAG; incidéncia
craneo-caudal — CC; incidéncia médio-lateral
obliqua - MLO; radioterapia - RT; quadrante
supero-interno/supero-externo/infero-
interno/infero-externo — QSI/QSE/QII/
QIE; transicdo dos quadrantes superiores/
inferiores/internos/externos — TQS/

TQInf/TQInt/TQE

Resumo

Os tumores vasculares da mama sio raros.
Anatomicamente, o tecido mamario situa-se
entre as camadas anterior e posterior da fascia
peitoral superficial. As lesdes localizadas
superficialmente a fascia peitoral anterior, na
gordura subcutinea, tém origem extra-
parenquimatosa; sdo as mais comuns ¢
geralmente sdo benignas (hemangiomas,
linfangiomas e angiolipomas). A maioria das
lesGes intra-parenquimatosas sao malignas
(angiossarcomas, hemangioendoteliomas e
hemangiopericitomas) e podem ser primarias
ou secundarias a radioterapia. Estas lesoes
podem manifestar-se com descoloragio da
pele, placas ou nédulos cutaneos ¢/ou uma
massa palpavel.

Nesta revisao pictorica pretende-se descrever
e ilustrar os achados imagiolégicos dos
tumores vasculares da mama em mamografia,
ecografia mamaria e RM mamaria. Foram
revistos os registos de anatomia patolégica
de 2008 a 2013 do IPO - Porto. Casos com
histologias compativeis com tumores
vasculares da mama, e estudos imagiolégicos
disponiveis foram selecionados, dos quais:
sete tumores vasculares benignos (5
hemangiomas, 1 linfangioma, 1 angiolipoma)
e quatro tumores vasculares malignos (3
angiossarcomas, 1 hemangioendotelioma
epitelidide).

Os achados imagiol6gicos dos tumores
vasculares da mama sdo habitualmente
inespecificos, mas sio hipoteses a considerar
em determinados contextos, como o de
exposi¢ao prévia a RT ou na presenga de
alteracdes cutaneas associadas.
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Abstract

Vascular tumors of the breast are rare.
Anatomically, the breast tissue is located
between the anterior and posterior layers of
the superficial pectoralis fascia. Lesions
located supetficially to the anterior pectoral
fascia, in the subcutaneous fat, have extra-
parenchymal origin; they are the most
common type and usually benign
(hemangiomas, lymphangiomas and
angiolipomas). Most intra-parenchymal
lesions are malignant (angiosarcomas,
hemangioendotheliomas and
hemangiopericytomas) and can be primary
or secondary to radiation theraphy. These
lesions may manifest as skin discoloration,
skin nodules or plaques and/or a palpable
mass.

This pictorial review aims to describe and
illustrate the imaging findings of vascular
tumors of the breast in mammography,
breast ultrasound and breast MRI. A revision
of pathological anatomy records from 2008
to 2013 from IPO - Porto was performed.
Cases with histology compatible with vascular
tumors of the breast, and available imaging
studies were selected: seven benign vascular
tumors (5 hemangiomas, 1 lymphangioma, 1
angiolipoma) and four malignant vascular
tumors (3 angiosarcoma , 1 epithelioid
hemangioendothelioma).

The imaging findings of vascular tumors of
the breast are usually nonspecific, but should
be considered in certain contexts, such as
prior exposure to RT or in the presence of
cutaneous alterations.
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Introdugao

As neoplasias vasculares da mama sdo raras. As lesoes
vasculares extra-parenquimatosas, localizadas na gordura
subcutinea, sao as mais comuns e geralmente sao benignas
[1]. As lesGes intra-parenquimatosas, localizadas
profundamente a fascia superficial, na maioria dos casos sdo
malignas [1] , e podem ser primarias ou secundarias.

Neste artigo procuramos descrever a apresentacao imagiologica
dos tumores vasculares benignos e malignos da mama. Foram
revistos os registos de anatomia patologica de 2008 a 2013 do
IPO - Porto. Casos com histologias compativeis com tumores
vasculares da mama e com estudos imagiologicos disponiveis
foram selecionados, dos quais: sete tumores vasculares
benignos (5 hemangiomas, 1 linfangioma, 1 angiolipoma) e
quatro tumores vasculares malignos (3 angiossarcomas, 1
hemangioendotelioma epitelidide).
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Tumores vasculares benignos da mama

Os tumores vasculares benignos da mama incluem
hemangiomas, linfangiomas e angiolipomas.

Hemangioma
O hemangioma ¢ um tumor vascular benigno que tem sido
descrito em variados locais anatémicos, mas existem poucos
exemplos registados de hemangiomas da mama [2]. Os estudos
mostram uma frequéncia de 1,2% nas pegas de mastectomia,
e de até 11% em andlises post-morten |2, 3]. Estas lesoes sdo
classificadas como hemangiomas capilares ou cavernosos
dependendo do tamanho dos vasos envolvidos. Sio mais
comumente encontrados em mulheres (cerca de 3 vezes mais)
do que em homens. Os hemangiomas da mama geralmente
apresentam-se como uma massa palpavel, uma massa detetada
em exames de rastreio, ou uma massa previamente detetada
em rastreio que aumentou de dimensdes.

Tipicamente, na mamografia, o hemangioma aparece como
uma massa superficial lobulada ou oval, com margens
circunsctitas ou microlobuladas, e densidade similar a do tecido
fibroglandular [2] (Fig. 1A-B, 2A-B, 3A-C, 4A-B e 5A). Pode
conter calcificagGes, mas a sua presenca ¢ incomum e a sua
quantidade variavel [4-6]. Os achados imagiolégicos ndo sio
Fig. 2 - Sexo feminino, 58 — o’
anos. Nodulo na TQInt da

mama direita no rastreio.

A) e B) Mamografia MLLO
e ampliagio da CC,
respetivamente; arpao
posterior e adjacente a
noédulo circunsctito, de
baixa densidade,
superficial, com 5mm. C)
Ecografia - nédulo quase
isoecogénico com tecido
adiposo adjacente,
superficial a fascia
superficial. Histologia
(exérese) - hemangioma
capilar.

especificos, e o diagnostico diferencial inclui outras causas de
massas circunscritas, mais frequentemente um fibroadenoma
ou quisto. Tém sido relatados alguns casos de hemangiomas
exibindo carateristicas mamograficas suspeitas [2, 8],
nomeadamente massas grandes e espiculadas [8].

Como observado por varios autores, o aspecto ecografico do
hemangioma da mama ¢ variavel. A forma e as margens sio
geralmente consistentes com lesdes benignas e semelhantes
as carateristicas mamograficas, apresentando-se como uma
massa superficial ovalada com maior eixo paralelo a superficie
cutanea, com margens circunscritas [1] (Fig. 1C, 2C, 3D, 4Ce
5B). Microlobulagbes ou margens indistintas sio menos
frequentes. A ecoestrutura dos hemangiomas ¢ variavel; um
terco sao hipercogénicos, e dois tergos podem ser isoecogénicos
com a gordura (Fig. 1C e 2C), hipoecogénicos (Fig. 5B) ou
complexos (Fig. 3D e 4C). A relativa heterogeneidade
ecografica pode estar relacionada com a presenca de maltiplos
pequenos canais vasculares visualizados histologicamente em
hemangiomas cavernosos [1, 4]. Enquanto lesées
hipoecogénicas podem ser dificeis de diferenciar de
fibroadenomas ou quistos complexos, as lesdes iso ou
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Fig. 1- Sexo feminino, 64 anos. Massa palpavel no TQInt da mama direita.
A) e B) Mamografia MLLO e CC, respetivamente- massa lobulada, circunscrita,
superficial, com 4,1cm. C) Eco-Doppler - massa ligeiramente hiperecogénica,
alongada, sem vascularizacio detectivel. Histologia (BAG) - hemangioma
cavernoso.

ligeiramente hipoecogénicas tornam-nas dificeis de
individualizar da gordura envolvente. Por esta razdo, os
hemangiomas sao menos evidentes ecograficamente do que
clinica ou mamograficamente [1].

Na generalidade da literatura est4 descrita a potencial utilidade
do eco-Doppler na diferenciacio entre lesdes cutaneas
vasculares benignas e malignas, com base no padrio de
vascularizacdo. Hipovascularizagdo com pélo vascular anico
tem sido associado a lesdes benignas, nomeadamente aos
hemangiomas. No entanto, na pratica clinica, a ndo detegao
de vascularizacio ¢ frequente, o que pode resultar de varios
fatores, aos quais o radiologista deve estar atento: pressdo
excessiva durante o exame diminuindo o sinal Doppler, o uso
de filtros de parede desasjustado e PRI (pulse repetition frequency)
demasiado alto. Por outro lado, o fluxo de baixa velocidade é
um fator que muito contribui para a incapacidade de detetar
vasculatizacao nestas lesoes.

As carateristicas em RM podem variar de acordo com a
possibilidade de trombose interna, mas geralmente incluem
uma massa ovoide com margens circunscritas, que ¢ isointensa
em relagdo ao tecido fibroglandular envolvente em imagens



Fig. 3 - Sexo feminino, 69 anos. Nédulo no QII da mama direita em
mamografia de rastreio. A) a C) Mamografia MLO, magnificacio em MLO e
ampliagio CC, respetivamente - nédulo lobulado, circunscrito, superficial,
com 1,2cm. D) Ecografia - nédulo heterogéneo, com areas hipoecogénicas .
Histologia (BAG) - hemangioma cavernoso.

ponderadas em T1 e hiperintensa em T2, presumivelmente
devido ao fluxo sanguineo lento [8]. Pode ser observado um
realce arterial periférico, com realce central tardio.

Um ponto que deve ser enfatizado é a localizagiao do
hemangioma que, na maioria das vezes, ¢ superficial [2].
Raramente, o hemangioma pode ser intra-parenquimatoso. Se
a massa puder ser visualizada numa incidéncia tangencial de
mamografia, a natureza superficial da lesdo fica demonstrada.
No entanto, a ecografia ¢ a modalidade de imagem com maior
acuidade para diferenciar massas extra e intra-parenquimatosas
porque a fascia peitoral anterior frequentemente é bem
individualizada com sondas de alta frequéncia [5]. A localizagdo
superficial da lesdo pode, teoricamente, ajudar a reduzir a lista
de diagnosticos diferenciais, que inclui hematoma,
hemangioma, e quisto sebaceo [5].

A biopsia com agulha grossa pode ser usada para confirmar o
diagnéstico e hemorragia excessiva durante a realizacio da
mesma pode ser um indicio [8-10]. A excisio completa em
oposicdo ao follow-up imagiologico é controversa. Massas
superficiais exibindo achados mamograficos e ecograficos
classicos de hemangioma e com diagnéstico de hemangioma
sem atipia na BAG eco-guiada, podem ser mantidas em
vigilancia imagiolégica peridédica. A excisdo deve ser
considerada quando as caraterfsticas imagiologicas ou
patolégicas nio sao classicas, para excluir a possibilidade de
angiossarcoma [11, 12].

Fig. 4 - Sexo feminino, 65 anos. N6édulo no QSI da mama direita em mamografia de rastreio. A) e B) Mamografia CC e magnificacao CC, respetivamente, de
nédulo circunscrito, lobulado, com 1,5cm. Histologia (exérese) - hemangioma cavernoso.

Fig. 5 - Sexo feminino, 51 anos.
Nédulo na TQS da mama
esquerda detetado em exame
de rastreio. A) Mamografia CC
com arpao em nédulo
circunscrito, com 1,0cm. B)
Ecografia - nédulo
heterogéneo,
predominantemente
hipoecogénico, macrolobulado.
Histologia (exérese) -
hemangioma capilar.
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A maioria dos hemangiomas da mama na nossa série
apresentaram-se na mamografia e na ecografia em modo B,
como lesGes ou massas lobuladas, circunscritas, superficiais,
de forma similar as carateristicas classicas descritas em
publica¢oes prévias. No tnico caso em que se teve acesso a
registos de imagem com eco-Doppler na nossa série (Fig.
1C), nio foi detetada vascularizacio, o que pode ocorrer
ocasionalmente, nomeadamente condicionado pelos fatores
ja descritos [13].

Angiolipoma

Um angiolipoma é uma variante benigna do lipoma,
correspondendo a 5-17 % dos tumores lipomatosos benignos.
No angiomiolipoma coexistem células adiposas maduras e
proliferacSes vasculares [14]. Angiolipomas nio infiltrantes so
mais comuns em homens, ocorrendo no tecido subcutineo
das extremidades superiotes e tronco, enquanto que o tipo
infiltrativo ocorre em criancas ¢ adultos de ambos os sexos,
geralmente envolvendo grupos musculares das extremidades
inferiores, pescogo ou ombros.

Habitualmente os doentes tém massas palpaveis ou massas
ndo palpaveis detetadas na mamografia, sem alteracdes na pele
sobrejacente. Podem manifestar-se como massas dolorosas,
mas aqueles que ocorrem na mama geralmente sao indolores.
Na mamografia, os angiolipomas da mama ndo tem aspeto
tipico, apresentando-se como densidades nodulares bem
circunscritas [15], podendo, no entanto, apresentar-se com
margens irregulares ou podem nio ter tradu¢io mamografica.
A aparéncia ecografica ¢ de uma lesio bem circunscrita,
homogénea e hiperecogénica, sem reforgo actstico posterior
[15] (Fig. 6), imitando um lipoma ou fibroadenolipoma
(hamartoma).

Uma vez que estas massas ndo tém potencial maligno, podem
ser vigiadas imagiologicamente ou podem ser submetidas a
excisao cirurgica.

O caso de angiolipoma da nossa série apresentou-se como
um nédulo hiperecogénico, circunscrito e superficial, que
correspondem as carateristicas descritas por outros autores.

Linfangioma

Os linfangiomas sao malformagoes linfaticas benignas, na
maioria encontrados em criangas ou adultos jovens [3] . A
histopatologia tipicamente revela canais linfaticos dilatados
cheios de fluido linfatico e revestidos por células endoteliais.

=
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Fig. 6 - Sexo masculino, 54 anos. Nodulo palpavel na TQS. A) Ecografia e
B) respetiva ampliagio - nédulo hiperecogénico, homogéneo, superficial, com
1,1ecm. Histologia (BAG) - angiolipoma.

Estas lesGes sdo classificadas em trés tipos, de acordo com o
numero e tamanho dos espacos quisticos linfaticos:
linfangioma simples (contendo pequenos vasos do tamanho
de capilares), linfangioma cavernoso (contendo vasos linfaticos
dilatados) e linfangioma quistico (contendo grandes espagos
quisticos com linfa revestidos por células endoteliais). Estas
massas podem aumentar ao longo do tempo, devido a
acumulac¢io de liquido linfatico e expansiao dos espacos
quisticos [1].

Os linfangiomas da mama sao extremamente raros, com menos
de 15 casos relatados nos dltimos 40 anos [16]. Estas massas
sao geralmente superficiais e tendem a ser visualizadas na axila
ou prolongamento axilar da mama.

Na mamografia, os linfangiomas geralmente aparecem como
uma massa lobulada solitaria e, na ecografia, a sua aparéncia
depende do numero e tamanho de canais linfaticos e espagos
quisticos e da espessura dos septos interquisticos (Fig. 7).
Normalmente nao é detetado fluxo no modo Doppler [17].
Na TC ou RM, é visualizado realce dos vasos linfaticos e dos
septos interquisticos, mas o fluido linfatico nao realca. Os
linfangiomas da mama podem imitar quistos mamatios, lesdes
pos-infecdo ou colecdes liquidas pos-cirdrgicas.

A pungio aspirativa com aspira¢io de fluido ou a BAG
habitualmente confirmam o diagndstico. A excisdo cirurgica
pode ser desejada por razdes estéticas ou funcionais para evitar
infec¢bes ou hemorragia. Estio descritos casos raros de

Fig. 7 - Sexo feminino, 52 anos. N6dulo
em mamografia de rastreio. A) ampliagao
da mamografia CC - nédulo circunscrito
no prolongamento axilar e B) ecografia -
nédulo anecogénico com refor¢o acustico
posterior, com 0,6ecm. Histologia (BAG) -
linfangioma.



degenerescéncia maligna em carcinoma de células escamosas
[3] numa lesdo de longa data, e em linfangiossarcoma [3] no
local de um linfangioma circunscrito irradiado.

O caso de linfangioma do nosso estudo apresentou-se como
uma lesdo quistica no prolongamento axilar, e assim
correspondendo a uma imagem inespecifica na localizacdo
tipica destas lesoes.

Tumores vasculares malignos

As neoplasias vasculares malignas da mama incluem
angiossarcomas primarios e secundarios, hemangio-
endoteliomas e hemangiopericitomas.

Angiossarcomas

A maioria dos tumores vasculares intra-parenquimatosos sao
angiossarcomas malignos [1]. Os angiossarcomas sao tumores
malignos que surgem a partir das células endoteliais que
revestem os vasos sanguineos [18]. Apesar destes tumores
serem raros, a mama é um dos locais mais comuns de
ocorréncia dos mesmos [3, 18].

Trés graus de angiossarcoma sio descritos [2]. Tumores de
baixo grau consistem na anastomose de canais vasculares que
invadem o tecido mamario circundante. Tumores de grau
intermédio tém crescimento vascular neoplasico mais solido
e um aumento da taxa mitética. As lesoes de alto grau tém
areas francamente sarcomatosas, bem como necrose,
hemorragia e enfarte. A excisdo completa e avaliagio
histolégica cuidadosa sdo necessarias para determinar com
precisao o grau do tumor [18].

Os angiossarcomas da mama sao classificados como primarios
ou secundarios. Os angiossarcomas primdrios da mama
contribuem para 0,04% de todos os tumores malignos da
mama [18]. Ocorrem esporadicamente em mulheres jovens,
apresentando-se como massas palpaveis em crescimento que
podem aparentar coloragdao azul da pele sobrejacente. O
aspecto mamografico ¢é inespecifico, sendo os achados mais
frequentes os de massa nio calcificada, mal definida, com 3 a
6 cm ou uma assimetria focal [3]. Como estas massas podem
nao ser detectaveis no tecido mamario denso de mulheres

jovens, a caracterizagio ecografica é geralmente necessaria,
mas os achados podem variar. A ecografia de angiossarcomas
mostra massas solitarias ou multiplas predominantemente
hipoecogénicas [1], ou ecoestrutura mista anormal difusa, sem
massa detetavel [18]. Os angiossarcomas podem ser nio
detetaveis mamografica e ecograficamente numa minoria. Na

RM, os angiossarcomas sio lesGes extremamente vasculates,
mostrando lagos de sangue e grandes veias de drenagem [1].
A RM do angiossarcoma geralmente mostra uma massa
heterogénea com hipossinal nas imagens ponderadas em T1,
com intensidade do sinal intermédia a alta em T2 [18]. Areas
irregulares de hipersinal em T'1 podem ser vistas nas lesGes de
alto grau; estas representam hemorragia ou lagos venosos. O
realce da massa depende do grau do tumor. Os angiossarcomas
de baixo grau mostram realce progressivo. Angiossarcomas
de alto grau mostram aumento rapido do realce, seguido de
um planalto ou washount nas imagens tardias, e podem ser
visualizados grandes vasos de drenagem [18]. A RM ¢ util na
determinacio da extensdo tumoral e no planeamento cirargico.
Também pode ser util para detetar doenga residual apds a
biopsia incisional.

O angiossarcoma secundario da mama geralmente ¢
encontrado em mulheres com idade superior a 65 anos. Dois
tipos principais de angiossarcoma secundario sdo relatados:
angiossarcoma p6s-RT (mais comum) e angiossarcoma
associada ao linfedema cutaneo (mais raro). O angiossarcoma
p6s-RT tem uma incidéncia baixa, variando de 0,09-0,3% [3],
podendo desenvolver-se na pele ou no parénquima mamatio
dentro do campo de radiagao em mulheres com antecedentes
de cancro da mama submetidas a tratamento conservador
seguido de RT. Existe uma frequéncia bimodal, com alguns
tumores ocorrendo alguns anos apds a RT e outros que
ocorrem muitos anos depois. As pacientes podem apresentar-
se com placas vermelhas, nédulos, ou areas de descoloracido
cutanea. A identificagio mamografica de espessamento
cutdneo ou uma massa do parénquima é potencialmente
complicada pela interpretacio errénea destes achados como
sendo sequelares ao tratamento. Estes tumores tipicamente
sao de alto grau. O subgrupo de casos com envolvimento do
parénquima mamario podem apresentar-se como massas mal
definidas, assimétricas. Ecograficamente, as lesoes dérmicas
podem ser dificeis de diferenciar do espessamento cutaneo
p6s-RT. As massas intraparenquimatosas sao visualizadas como
areas heterogéneas com alteragdo da normal definicio dos
planos de tecido normal [19] (Fig. 8). A RM mostra realce
rapido e planalto ou washout nas imagens tardias, a semelhanga
de um angiossarcoma primatio [20] (Fig. 9).

Estas massas sdo geralmente avidas para FDG, o que faz da
PET/CT uma modalidade util para o estadiamento inicial e
vigilancia pos-tratamento [18].

Fig. 8 - Sexo feminino, 63
anos. Antecedentes de
carcinoma da mama
esquerda ha 10 anos tratado
com mastectomia parcial e
RT. Massa “de novo” no
QIE da mama esquerda em
mamografia de rastreio. A)
e B) Ecografia - massa
irregular, de limites mal
definidos, heterogénea,
predominantemente
hipoecogénica, com
atenuacao posterior dos
ultra-sons, com 2,6cm.
Histologia (exérese) -
angiossarcoma pos-RT
(alto grau).



O tratamento geralmente comeca com mastectomia e
quimioterapia, e o prognéstico depende do grau do tumor.
Os angiossarcomas descritos neste estudo apresentaram-se em
dois casos como massas na mamografia de rotina com
carateristicas suspeitas de malignidade, e no outro caso como
papulas cutaneas(Fig. 10), todos eles em mulheres com
antecedentes de carcinoma da mama e RT; isto vem reforcar a
importancia de valorizar a histéria, uma vez que pode ser o
unica pista diagnostica numa lesdo de carateristicas suspeitas
mas inespecificas.

Hemangioendotelioma

O hemangioendotelioma corresponde a um tumor vascular
muito raro que tem comportamento biolégico intermédio entre
um hemangioma e um angiossarcoma convencional. Podem
recorrer localmente e ter alguma capacidade de metastizacdo
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Fig. 9 - Sexo feminino, 65 anos. Antecedentes da
carcinoma da mama esquerda ha 8 anos, tratado com
mastectomia parcial ¢ RT. Nédulo no QSE da mama
esquerda em mamografia de rastreio. Imagens de RM, A)
ponderadas em T1 - nédulo hipointenso e B) ponderadas
em T2 - sinal mais heterogéneo, ligeiramente hiperintenso.
C-E) Imagens em T1 com supressao de gordura pos
administracao de gadolineo — realce periférico, progressivo.
Histologia (exérese) - angiossarcoma p6s-RT (alto grau).

Fig. 10 - Sexo feminino, 71 anos. Antecedentes de carcinoma da
mama esquerda hé 6 anos, tratada com mastectomia parcial e RT.
Em consulta de vigilancia detetadas papulas cutaneas no QII da
mama esquerda, com cerca de 4mm (esquema do processo clinico
- A). B) Imagem de RM ponderada em T1/SPAIR nio mostra
qualquer alteragdo suspeita. Histologia (BAG) - neoplasia de
origem vascular / (exérese) - angiossarcoma p6és-RT (alto grau).

[21]. A sua frequéncia é de 0,04% dos tumores primarios da
mama e cerca de 8% dos sarcomas mamdrios [21].

A descrigao dos achados imagiolégicos do hemangio-
endotelioma na literatura escasseiam. Em ecografia ¢ descrito
como uma lesdao hipoecogénica circunscrita [21].

O caso de hemangioendotelioma epitélioide(Fig. 11) da nossa
série apresentou-se como uma lesio infiltrativa, com hipossinal
em T1 e ligeiro hipersinal em T2, com realce heterogéneo,
achados inespecificos.

Conclusio

Os tumores vasculares da mama sdo raros e os seus achados
imagiol6gicos habitualmente inespecificos, mas sio hipéteses
a considerar em determinados contextos, como o de exposi¢do
préviaa RT e/ou na presenca de alteragdes cutineas associadas.
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