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Angiomixoma agresivo
de la region pelviperineal.
Descripcion de un caso

Aggressive angiomyxoma of the
pelvic and perineal regions.
A case report

RESUMEN

El angiomixoma agresivo es una neoplasia poco
frecuente, que suele afectar a la region perineal y
pelvis, con capacidad infiltrativa local y frecuentes
recurrencias; el tratamiento de eleccion es la
exéresis quirtrgica completa.

Presentamos un caso de angiomixoma agresivo
localizado en region pelviperineal, realizando una
revision de las caracteristicas clinicopatologicas y el
manejo de estos pacientes.

Es importante considerar el diagnoéstico de
angiomixoma agresivo en pacientes con masa en
region perineopélvica.

PALABRAS CLAVE

Neoplasia. Angiomixoma agresivo. Pelviperineal.

ABSTRACT

Aggressive angiomyxoma is a rare tumor that
usually involves the pelvic and perineal regions.
These locally infiltrative tumors are associated with

Prog Obstet Ginecol. 2008;51(6):370-3

a high recurrence rate. The treatment of choice

is radical surgical excision.

We report a case of aggressive angiomyxoma of
the female pelvis and perineum and review the
clinical and pathologic characteristics of this entity,
as well as the management of these patients.

Any perineal-pelvic tumor should be evaluated

as a potentially aggressive angiomyxoma.

KEY WORDS

Neoplasm. Aggressive angiomyxoma. Pelvis and
perineum.

INTRODUCCION

El término angiomixoma agresivo fue introducido
por Steeper y Rosai en 1983 para describir una neo-
plasia con caracteristicas morfologicas peculiares, de
lento crecimiento y localizacion en area genital, pe-
rineal y pélvica en mujeres en edad fértil'.

Son neoplasias que afectan fundamentalmente a
las mujeres en edad reproductiva, con un pico de
incidencia durante la tercera década de la vida, aun-
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que se han descrito casos en varones localizados en
la zona inguinal, pelvis, escroto y cordon esperma-
tico. La localizacion mas frecuente en la mujer es la
vulva, e inicialmente puede ser diagnosticada como
quiste de Bartolino, hernia o quiste periuretral; su
crecimiento es lento e infiltrativo, y se introduce en
el tejido perirrectal y perivaginal?.

Desde el punto de vista histologico, el tumor es-
ta constituido por células fusiformes dispersas, uni-
formes, que tipicamente expresan receptores de es-
trogenos y progesterona, inmersas en una estroma
de aspecto mixoide con abundantes estructuras vas-
culares de pared gruesal?; el diagnostico diferencial
se debe plantear con neoplasias como el angiomio-
fibroblastoma, mixomas, neurofibroma mixoide,
leiomioma mixoide, fibromatosis pélvica y mixofi-
brosarcoma?.

El tratamiento de eleccion es la exéresis quirargi-
ca completa, ya que se considera un tumor con
agresividad local pero sin capacidad metastasica, sin
que exista acuerdo entre la correlacion de margenes

libres y riesgo de recurrencias'®.

CASO CLINICO

Mujer de 40 anos de edad, con antecedentes de
apendicectomia e histerectomia parcial 5 anos antes,
que acudi6 a urgencias por presentar dolor en la fo-
sa ilfaca derecha sin irradiacion, disuria y polaquiu-
ria. A la exploracion se observdé una tumoracion
blanda, no dolorosa, en fosa isquiorrectal derecha.

En el estudio de imagen, tomografia computari-
zada (TC) y resonancia magnética (RM), se observa
una imagen hipodensa a nivel parauterinovesical de-
recho, ovalada, de 13 cm, de eje anteroposterior ma-
ximo, imagen liquida aunque con contenido de ele-
vada densidad, que desciende muy caudalmente
hacia el espacio isquiorrectal y pararrectal derecho
(fig. .

Con el diagnoéstico de probable linfangioma o
salpingocele, se procedio a la intervencion quirGrgi-
ca. Se realizO6 una laparotomia media infraumbilical
en la que se observd una tumoracion retroperitone-
al de consistencia blanda, parauterina derecha, que
pasaba por detrds de la rama isquiopubiana derecha
y se insertaba en la fosa isquiorrectal ipsolateral; tras
su liberacion, se realizd su exéresis. La evolucion
postoperatoria fue favorable, salvo un episodio de
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Figura 1. Tomografia computariza donde se observa una masa
bipodensa de localizacion parauterinovesical derecha, con
prolongaciones caudales.

=

Figura 2. Tumoracion con miltiples prolongaciones de aspecto
membrandceo y una superficie de corte de aspecto gelatinoso.
Fotografia macroscopica.

cuadro diarreico que cede con tratamiento médico.
La paciente acude a consulta a los 4 meses de la in-
tervencion con recidiva de la tumoracion.

En el estudio macroscopico de la pieza se des-
cribi6 una masa ovalada de aproximadamente 12
cm, de la que parten multiples prolongaciones de
aspecto membrandceo. Al corte, se observa una su-
perficie grisacea, de aspecto gelatinoso y de consis-
tencia blanda (fig. 2). En el estudio microscopico, la
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Figura 3. Celulas fusiformes inmersas en una estroma mixoide
con prominentes estructuras vasculares, algunas de ellas de
pared gruesa (HE, x10).

.

lesion estd constituida por células fusiformes, con
nucleos regulares y bordes citoplasmicos indistingui-
bles, acompanadas de abundantes estructuras vascu-
lares de diverso tamafno y pared gruesa, inmersas en
un estroma mixoide; se observoé un patron similar
en las prolongaciones descritas (fig. 3). Se realiz6 un
estudio inmunohistoquimico para la determinacion
de vimentina, actina musculo liso especifica, desmi-
na, proteina S-100, CD34, estrogeno y progesterona
(Master Diagnostica S.L. Granada. Espana). Se ob-
servd expresion generalizada de vimentina, desmi-
na, estrogenos y progesterona, y focal para la actina
musculo liso especifica.

DISCUSION

El término angiomixoma agresivo fue introducido
por Steeper y Rosai en 1983 para describir una neo-
plasia con caracteristicas clinicopatologicas peculia-
res!. Son tumores poco frecuentes, benignos, infil-
trativos localmente, sin capacidad metastatica y con
predileccion por el sexo femenino en una propor-
cion 6:1. La edad de presentacion estd entre 11 y 70
anos, con un pico de incidencia durante la época re-
productiva?,

El tamano de la lesion es variable, y llega a al-
canzar grandes dimensiones hasta presentar sinto-
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mas, normalmente dependiente de la compresion de
oOrganos adyacentes. La mayoria de los casos se
diagnostica de forma incidental.

Desde el punto de vista clinico se plantea el
diagnostico diferencial con el quiste de Bartolino,
masa vulvar o abscesos, quistes del canal de nuca,
quiste del ducto de Gartner y tumores benignos de
partes blandas del tracto genital femenino o her-
nias*’. En la RM presenta, de forma caracteristica,
una alta intensidad de sefal en imagenes T2; éste es
el método de eleccion aconsejado para el control de
recurrencias®.

Macroscopicamente se trata de lesiones de as-
pecto polipoide, parcialmente circunscritas, blan-
das, con prolongaciones en dedo de guante, que al
corte presentan una superficie grisicea de aspecto
gelatinoso. MicroscOpicamente, son tumores poco
celulares, con células fusiformes, con citoplasmas
mal definidos y actividad mitética escasa o nula, y
numerosos vasos de diverso tamano con pared
gruesa inmersos en una estroma de aspecto mixoi-
de. Las células de esta neoplasia expresan tipica-
mente receptores de estrogenos y progesterona, ca-
racteristica propia de las células estromales de la
vulva, sugiriendo una influencia hormonal en el
desarrollo y crecimiento de la lesion!'?. Esta carac-
teristica se ha usado para realizar hormonoterapia
prequirdrgica que ha conseguido disminuir el ta-
mano de la masa tumoral, facilitando su exéresis o,
en otros casos, hormonoterapia en recurrencias
irresecables que ha conseguido el mismo efecto,
aunque éste desaparece una vez suspendido el tra-
tamiento?®.

Desde el punto de vista terapéutico, la utilidad
de la radioterapia o quimioterapia en estos tumo-
res es dudosa. Existen casos descritos en la litera-
tura cientifica en los que se ha utilizado radiote-
rapia preoperatoria o intraoperatoria sin obtener
disminucion de masa tumoral apreciable!, mien-
tras que otros autores consideran la radioterapia
como un tratamiento alternativo en los pacientes
sin respuesta a la embolizacion o al tratamiento
hormonal’. La angiografia esta indicada para el es-
tudio de la vascularizacion de este tumor y puede
ayudar en el tratamiento preoperatorio mediante
la embolizacidon selectiva con la consecuente is-
quemia tumoral que ayudaria a diferenciar el tu-
mor de los tejidos circundantes y facilitar la re-
seccion®,



vica, el liposarcoma mixoide y el mixofibrosarcoma’.
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Desde el punto de vista histologico, se plantea el

diagnostico diferencial con neoplasias menos agresi-
vas, como el angiofibroblastoma, el neurofibroma mi-
xoide, el leiomioma mixoide o el mixoma cutaneo, y
con neoplasias mas agresivas como la fibromatosis pél-

1

Es importante considerar el diagnostico preope-
ratorio de angiomixoma agresivo en pacientes con
masa en region perineopélvica, ya que la hormono-
terapia preoperatoria puede ayudar a la resecabili-
dad del tumor con margenes libres y a disminuir la
morbilidad de la intervencion.
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