Radiologia. 2010;52(4):369-371

www.elsevier.es/rx

RADIOLOGIA

ey )

CASO PARA EL DIAGNOSTICO

Solucion del caso 20: Angiomixoma agresivo™

Solution to case 20: Aggressive angiomyxoma
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Historia clinica

Mujer de 40 afos, sin antecedentes de interés, que acude al
servicio de cirugia general por presentar una tumoracion
blanda no dolorosa en la region perineal derecha. Con la
sospecha clinica de lipoma se intenta su exéresis mediante
anestesia local, pero durante el procedimiento se comprue-
ba que la masa se extiende en profundidad y no puede ser
resecada, por lo que se decide realizar un estudio de
imagen.

Hallazgos de imagen

Se practica una ecografia abdominal que detecta una
tumoracion pélvica derecha, solida, de margenes bien
delimitados, ligeramente hiperecoica y con pequenos focos
de senal vascular en el estudio Doppler-color (fig. 1). En la
tomografia computarizada (TC) realizada sin contraste
endovenoso por negativa de la paciente, se observa una
gran masa de contornos bien definidos, atenuacion intermedia
y homogénea, que ocupa gran parte de la pelvis derecha,
comprimiendo y desplazando las estructuras vecinas como el
Utero, la vejiga y el recto sin invadirlas (fig. 2), y que se
extiende caudalmente hacia la fosa isquiorrectal y el periné
del mismo lado. El estudio por resonancia magnética (RM)
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muestra una tumoracion de sefal intermedia en secuencias
potenciadas en T1 y sefal heterogénea de predominio
hiperintenso en secuencias potenciadas en T2 (fig. 3A), con
bandas lineales hipointensas con una arquitectura en espiral.
En las secuencias TSE-T1 tras la administracion de gadolinio
(Gd) intravenoso, se observa un intenso realce heterogéneo,
con patrén en espiral, donde se ven bandas de menor realce
(fig. 3B).

Finalmente, se practica laparotomia infraumbilical apre-
ciandose una masa blanda, muy vascularizada, adherida a la
vejiga que se halla desplazada, con una prolongacion
inferior paralela a la vagina y el recto que obliga a realizar

Figura 1 En la ecografia se observa tumoracion de partes
blandas bien delimitada y de predominio ecogénico, con focos
de senal vascular en el estudio Doppler.
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una segunda incision gluteoperineal para conseguir la
reseccion completa del tumor.

El examen anatomopatologico de la pieza quirtrgica
describe una tumoracién de superficie lisa y coloracion

Figura 2 En la tomografia computarizada se observa tumor
bien delimitado en pelvis que desplaza Utero, vejiga y recto,
homogéneo y de baja densidad, sin signos de infiltracion.

grisaceo-rosada con areas de aspecto lobulado violaceas
(fig. 4A). Las secciones histologicas muestran una lesion
constituida por células estrelladas y fusiformes en una
estroma mixoide, con marcada vascularizacion (fig. 4B),
areas hipocelulares y otras zonas con presencia de
tejido adiposo. El estudio inmunohistoquimico demostrd
positividad para los receptores de estrogenos y
progesterona, desmina y CD34, y positividad focal para
actina musculo liso.

Discusion

El estudio de imagen descarta la hernia perineal y el quiste
de Bartholino, ambas causas frecuentes de masa en fosa
isquiorrectal. Se trata de una gran tumoracion solida cuya
morfologia y extension hacia la region perineal, su carac-
teristica hipersefial en T2 con bandas lineales hipointensas y
su intenso realce posgadolinio, son hallazgos tipicos de un

Figura 3 Ay B) Resonacia magnética. Estudio sagital (A) y coronal (B). La tumoracion pelviperineal derecha presenta una sefal
heterogénea de predominio hiperintenso con bandas hipointensas lineales formando capas (‘“‘en espiral”), tipicas de esta

tumoracion.

Figura 4 A) Pieza macroscopica. Tumoracion de superficie lisa de coloracion grisaceo-rosada. B) Presencia de células estrelladas y

fusiformes en una estroma mixoide con marcada vascularizacion.
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angiomixoma agresivo. El diagnostico diferencial debe
plantearse con otros tumores de partes blandas profundas
de esta localizacion, siendo necesario el examen histologico
para llegar al diagnéstico final'3. En el estudio por RM, la
ausencia de restos de hemosiderina permite excluir a los
hematomas y endometriomas; la ausencia de contenido
graso descarta los lipomas y teratomas, y la alta sefal en T2
no sugiere un leiomioma, que tipicamente es muy hipoin-
tenso en estas secuencias®. El tumor desmoide suele
ser mas hipointenso en T1 e hipocaptante en las secuencias
con Gd'. Los carcinomas generalmente son mas infiltrantes y
los GIST muestran sefal intermedia en T2. Hay que incluir
otros tumores en el diagnostico diferencial, como el
rabdomiosacoma que se da en edades mas tempranas, el
angiomiofibroblastoma vulvar que normalmente es un tumor
mas pequefio, el liposarcoma mixoide® cuya localizacion
pélvica es muy rara y suele ser muy heterogéneo en la RM, a
veces con grasa, Yy finalmente el hemangiopericitoma que se
localiza mas comUnmente en retroperitoneao o extremida-
des inferiores, y el histiocitoma fibroso maligno que suele
ser mas heterogéneo con areas de sangrado.

El angiomixoma agresivo es un neoplasia mesenquimal
benigna muy rara, descrita por Steeper y Rosai en 1983, de
lento crecimiento, que aparece fundamentalmente en la
region pélvica, genital y/o perineal de mujeres entre la
tercera y quinta décadas de la vida, aunque también ha sido
descrito en varones y en otras localizaciones anatémicas?”.
El término agresivo se refiere a su importante crecimiento
local y su alto indice de recidiva, probablemente en relacion
a cirugia previa incompleta, pero no produce metastasis.

Clinicamente se manifiesta por la aparicion de una
tumoracion blanda en la region perineal.

Ecograficamente se ha descrito como una lesion hipoe-
cogénica (al contrario que en nuestro caso) con areas
anecoicas o quisticas en su interior®. En la TC aparece como
una tumoracion de partes blandas de margenes bien
definidos y menor o igual atenuacién que el musculo. En
las secuencias de RM se presenta con iso o hiposenal en T1y
alta intensidad en T2, en relacion con la abundante matriz
mixoide y el alto contenido en agua, con un importante
realce en secuencias posgadolinio, con un patron de
captacion tipicamente en “espiral”’, causado por la estroma
fibrovascular del tumor®1°,

Generalmente son tumores grandes, de mas de 10cm, e
histolégicamente presentan células fusiformes o de aspecto
estelar en una estroma mixoide, con vasos de pequefo o
mediano calibre de paredes hialinizadas y bajo indice de
actividad mitotica. Con frecuencia son positivos para

receptores de estrogenos y progestagenos, CD34, vimentina
y desmina, pero tipicamente la proteina S-100 es negativa.

El tratamiento de eleccion es la reseccion completa del
tumor primario y de la recidiva, aunque algunos autores
proponen tratamiento hormonal complementario en casos
de cirugia incompleta.

En conclusion, el angiomixoma agresivo, aunque es un
tumor raro, tiene una apariencia en TC y RM muy
caracteristica de forma que se puede sospechar antes de
la cirugia. Ademas, ambas técnicas de imagen permiten
delimitar con gran exactitud la extension tumoral a través
de diafragma pélvico y sus relaciones anatomicas, favore-
ciendo el correcto abordaje quirurgico.

Diagnostico

Angiomixoma agresivo.
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