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INTRODUCCION

El denominado “angiomixoma agresivo de vulva”
constituye una entidad poco frecuente, de la cual
existe todavia poca representaciéon en la bibliografia,
con connotaciones diagnoésticas y terapéuticas espe-
ciales. Aportamos los 3 casos hallados en nuestro
departamento.

El angiomixoma agresivo de vulva es un raro tu-
mor benigno. Originalmente fue descrito por Steeper
y Rosai en 1983! como un tumor derivado de las cé-
lulas miofibrobldasticas, de consistencia gelatinosa,
poco encapsulado, con capacidad localmente invasi-
va de los tejidos blandos de la pelvis. Histologica-
mente se caracteriza por su celularidad escasa, es-
troma mixoide y prominente componente vascular.
En contraste con los tumores malignos mixoides, los
ntcleos no presentan atipias ni actividad mitética. Se
caracteriza por su elevada capacidad de recurrencia
local tras la cirugfa, lo que obliga a una reseccion de
la lesiéon con un margen adecuado de tejido sano
circundante.

Su linea de diferenciacién no estd atin muy clara,
aunque se ha propuesto un origen fibroblastico-mio-
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fibroblastico del tumoz, y se ha sugerido una proba-
ble influencia hormonal en su patogenia®.

Diseiio

Estudio descriptivo de tres casos.

CASO 1

Mujer de 45 afios, que consulta por tumoracién
vulvar de unos dias de evolucién, de tamafio cre-
ciente.

Antecedentes personales y obstétrico-ginecoldgicos.
Menarquia a los 13 afios. Dos embarazos y partos
normales.

En la exploracién se encuentra una masa vulvar,
al parecer dependiente de labio mayor derecho en
su porcién inferior de 10 x 10 cm, que se extiende
a un tercio externo de la vagina, en el tabique rec-
tovaginal. El estudio preoperatorio y de extension
fue normal.
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Con el diagnéstico de probable quiste de Bartho-
lino, se programa extirpaciéon, con anestesia regional.

Se consigue la enucleacién completa con bordes
libres. La anatomia patolégica informa de “tumor an-
giomixoide con vasos de tamafios variables y estro-
ma mixoide de células ovoideas. Sin atipias ni mi-
tosis”. La evolucién posterior fue normal, y en el dl-
timo control se encontré la paciente “viva sin evi-
dencia de enfermedad” 3 afios después del diagnés-
tico y tratamiento.

CASO 2

Mujer de 43 afios de edad, que presenta nédulo
en labio mayor izquierdo de 5 meses de evolucién,
de tamario creciente.

Antecedentes personales y obstétrico-ginecoldgicos.
Dos embarazos y partos normales; histerectomia to-
tal simple por ttero miomatoso 2 afios antes.

En la exploracién se encuentra una masa vulvar
dependiente de labio mayor y menor izquierdos de
6 cm de didmetro. El estudio preoperatorio y de ex-
tensién fue normal.

Tras la extirpacion, con antestesia general, la his-
tologfa informa de “angiomixoma agresivo de vulva,
sin atipias, importante densidad celular, acentuada
vascularizacién. Bordes afectados”.

Tras la ampliacién y el andlisis de la segunda pie-
za quirdrgica, no se encuentran lesiones histologicas
en el tejido extirpado. Se desestima radioterapia
coadyuvante.

Tres afios después del tratamiento inicial, presen-
ta una recidiva local descrita como “formaciones po-
lipoideas fibrosas” en la cara posterior del introito,
que alcanza la cara posterior de la vagina hasta su
tercio medio. El estudio de extension fue negativo.
Se realizd extirpacién amplia de la zona (colpecto-
mia posterior), disecando el tabique rectovaginal
con injerto mucocutdneo. Las caracteristicas histol6-
gicas del material resecado eran similares a las de la
primera tumoracién. En el dltimo control (un afio
tras la recidiva) se encontraba asintomatica.

CASO 3

Mujer de 32 afios, que consulta por tumoracién
de vulva de unos dias de evolucién.

Antecedentes personales y obstétrico-ginecolégicos.
Menarquia a los 14 afios. Un embarazo y parto nor-
males.

En la exploracién se evidencia una masa de as-
pecto lipomatoso de 7-8 cm de didmetro mayor, que
llega en profundidad hasta la regién isquiopubiana.
El estudio de extensiéon fue normal.

El andlisis anatomopatolégico de la pieza quirtr-
gica objetivaba un “angiomixoma agresivo de vulva.
Bordes afectados”.

En una primera ampliacién se alcanza la rama is-
quiopubiana, se diseca la cara anterior de recto, y la
cara posterior de la vagina, nuevamente con bordes
afectados.

La segunda reintervencién, programada conjunta-
mente con el servicio de cirugfa plastica de nuestro
hospital, consigue una reseccién amplia, llegando a
la fosa isquiorrectal paradsea y a los mtisculos ele-
vadores, sin ser preciso realizar injerto de piel. Se lo-
gran “margenes de tejido peritumoral libres”. Re-
cientemente, en la ultima revisién se encontraba
asintomatica.

ANATOMIA PATOLOGICA

El examen macroscépico revelaba en los 3 casos
una tumoracién irregularmente ovoide, con morfolo-
gia de “tubérculo”, de consistencia eldstica. Al corte
presentaba una superficie de seccién mixoide, ho-
mogénea, blanda y amarillenta.

El estudio microscépico revelaba una prolifera-
cién de células ovoideas o estrelladas (fig. 1), sin ati-
pias ni mitosis, en un estroma mixoide (fig. 2) de as-
pecto edematoso con escasas fibras de coldgeno y
clara proliferacién de vasos (fig. 3) de distinta mor-
fologia y tamafio (venas dilatadas, capilares aglome-
rados), con ocasionales imdgenes de microhemorra-
gia. El tumor carecia de cadpsula, y a pesar de que
parece estar relativamente bien delimitado, presenta-
ba aislados fasciculos nerviosos infiltrados, implican-
do su céracter invasivo. La inmunohistoquimica de-
mostré positividad de las células a la vimentina
(fig. 4) y a la desmina, y focal y levemente a la ac-
tina. S6lo el componente endotelial presenta inmu-
nopositividad al CD34. El estudio de los receptores
hormonales (estrogénicos y progesterénicos) resultd
negativo, asi como la proteina S-100. El examen ul-
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Figura 1. Proliferacion de células ovoideas o estrelladas, sin
atipias ni mitosis, en un estroma mixoide (HE x40).
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Figura 3. Imagen en la que se aprecia la clara proliferacién

vascular, junto al estroma mixoide (HE x10).
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Figura 2. Estructura mixoide de aspecto edematoso, con escasas
fibras de coligeno (HE x10).
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Figura 4. Las células tumorales resultaron positivas a vimentina
(HE x10).

traestructural del tumor (efectuado en el tercer caso
y aplicado igualmente en el tejido obtenido tras la
extirpacién de la recidiva del segundo caso), confir-
maba la existencia de una proliferacion de células
estrelladas de morfologia fibroblastica en una amplia
matriz mixoide con escasos haces colagenos.

DISCUSION
El angiomixoma agresivo de vulva es un extrafio

tumor benigno. Desde su descripcion, hace 16 afos,
han aparecido escasos trabajos cientificos que hagan
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referencia a esta entidad. Tras una revisién de la bi-
bliografia existente, se contabilizan alrededor de 70
casos aportados por los distintos autores. Las series
més amplias corresponden a Steeper y Rosai (1983)!
y Begin et al, con 9 casos!?.

El angiomixoma agresivo se presenta principal-
mente en mujeres premenopdusicas, con una edad me-
dia de 42 afos (en nuestra casuistica, la edad media
fue de 40 afios); con edades limites de 11 y 15 afios
para las més jovenes*®, y de 77 afios la de edad su-
perior®, en el momento del diagndstico y tratamiento.

Vaz-Romero et al describen el tinico caso de an-
giomixoma diagnosticado y tratado en una mujer
embarazada’.
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Aunque se trata de un tumor principalmente del
sexo femenino, se ha informado de 6 casos de an-
giomixoma agresivo en varones, bien en la forma de
una hernia inguinal que engloba y se extendiende a
lo largo del cordén espermético®, bien comprome-
tiendo las regiones perineal y perianal?1.

La forma clinica de presentacién suele ser la de
una masa vulvar o pélvica, que asemeja un quiste
de Bartholino, absceso vulvar, quiste de Gartner o
un quiste vaginal. En otras ocasiones la apariencia es
la de una hernia perineal'?.

El diagnéstico clinico puede complementarse con
el diagnostico por imagen, mediante TC o ecografia,
si bien los patrones obtenidos no son especificos ni
diferentes a los presentados por cualquier otra pato-
logia tumoral ginecolégica. La TC podria ser de uti-
lidad en el estudio preoperatorio para identificar la
extension y la localizaciéon de la lesion, asi como el
compromiso de los 6rganos pélvico-perineales!3 4.

Debido a su extrafeza, los diagnésticos clinico e
histolégico de esta entidad son dificiles. Al realizar
el estudio anatomopatolégico debe hacerse diagnés-
tico diferencial con una amplia variedad de tumores
mesenquimatosos!>16.

La histogénesis de este tumor es controvertida. Exis-
ten distintas hipotesis sobre un posible origen nervio-
so, endotelial e incluso mioide?, aunque los resultados
inmunohistoquimicos plantean dudas razonables. Lo
més aceptado en la actualidad es que se desarrolle a
partir de fibroblastos estromales hallados normalmente
en dreas laxas de las partes blandas de la pelvis.

Como la mayor parte de estos tumores son local-
mente invasivos y la extirpaciéon local amplia no
siempre es posible; las recidivas son frecuentes, nor-
malmente debidas a una excision originalmente ina-
decuadal’. Puede ser preciso incluso el doble abor-
daje abdominal y perineal'8. La radioterapia comple-
mentaria no estd indicada’.

En nuestro primer caso se consigui6 la enuclea-
cioén total inicial del tumor sin recidivas. La segunda
paciente precis6 una ampliacién y, tras obtenerse
bordes libres, sufrié una recidiva 3 afios mds tarde.
Se plante6 radioterapia coadyuvante que se desesti-
mo. La tercera paciente fue sometida a dos amplia-
ciones tras la primera resecién; se encontraba libre
de enfermedad en la dltima (y reciente) revision.
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