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RESUMEN

El angiomixoma agresivo es una neoplasia rara, de etiologia indeterminada que ocurre principalmente
en la vulva y el periné femeninos. Dado que sus limites son siempre imprecisos y por lo tanto la
reseccion no siempre es completa, tiene una gran tendencia a la recurrencia local. Su presentacion
habitual es como un tumor sdlido, gelatinoso, de bordes poco claros. Como tratamiento se preconiza
la reseccion amplia con bordes quirdrgicos libres. La quimioterapia y radioterapia son de escasa
utilidad por el minimo indice mit6tico. En los varones aparece en el escroto, corddn espermatico,
epididimo y region inguinal (parafunicular). Se presenta el caso de una mujer de 21 afios con
Angiomixoma y embarazo de 12 semanas. Se internd, se realizé evaluacion de su embarazo, se
descarté patologia de compromiso urolégico, abdominal y pelviano por laparoscopia. Al confirmarse
origen y localizacion vaginal se realiz6 reseccion quirurgica, no evidenciandose complicaciones de su
embarazo. Histologicamente la tumoracion es de bordes infiltrativos, hipocelular, mixoide, con
nuMerosos vasos sanguineos de calibre variable y focos de extravasacion hematica. Las células son
de apariencia fibroblastica y miofibroblastica. El caso se obtuvo de una consulta de Ginecologia en
Bolivia, manejado en ese servicio por médicos internacionalista cubanos. Se comenta su manejo,
evolucién y resultado.
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INTRODUCCION

El angiomixoma agresivo es una neoplasia infrecuente propuesta por Steeper y Rosai en 1983 para
definir una neoplasia mesengquimal mixoide de crecimiento lento que aparece fundamentalmente en la
region pélvica, genital y/o perineal de mujeres adultas (1-3), no se observa generalmente en varones
(2). Se presume que el factor concomitante que favorece el crecimiento neoplasico es un sustrato
genético especifico del sexo femenino. El analisis de los datos con respecto a la distribucion de
angiomixomas en diversas categorias de edad ha consolidado esta hip6tesis que sugeria que este
tumor estéa correlacionado con la madurez completa, con toda probabilidad hormonal. No obstante, no
puede ser excluido que el tumor comienza a desarrollarse en una edad temprana, pero por tener una
tasa de crecimiento lenta, el fendmeno se trata y se relaciona con el estimulo hormonal. White et al,
describié un caso raro del angiomixoma agresivo que afecté a una muchacha de 11 afos de edad (4)
lo que se contradice con la teoria recién expuesta descrita en 1983 por Steeper y Rosai como una
lesién benigna. Dado que sus limites son siempre imprecisos y por lo tanto la reseccién no siempre
es completa, tiene una gran tendencia a la recurrencia local (30 al 70%). A pesar de esta tendencia,
las metastasis nunca se han encontrado hasta ahora (1-5).

Su presentacion habitual es como un tumor soélido, gelatinoso, de bordes poco claros. El diagndstico
es basicamente histoldgico, se considera como célula de origen al miofibroblasto, en un patron
mixoide y vascular marcado, carente de atipias y con escasas mitosis. Con frecuencia presentan
receptores (+) a estrégenos y progesterona (1- 2, 4-5). El crecimiento del neoplasma durante el



embarazo y la presencia de receptores nucleares de progesterona sugieren una dependencia posible
de la hormona (progesterona) para algunos casos del angiomixoma agresivo, por ello algunos autores
proponen la terapia hormonal como una alternativa en aquellos casos en los que la tumoracion no
pueda ser extirpada en su totalidad (6).

Debe ser distinguido de los tumores benignos y malignos mas comunes incluyendo mixoma,
liposarcoma, histiocitoma fibroso maligno, y los sarcomas botriodes (7).

Como tratamiento se preconiza la reseccion amplia con bordes quirlrgicos libres. La quimioterapia y
radioterapia son de escasa utilidad por el minimo indice mitético. Se ha planteado ademas el
tratamiento hormonal, sin tener resultados adecuados.

A continuacién, se presenta el caso de una mujer con Angiomixoma que fue manejado en nuestro
servicio. Se comenta su manejo, evolucién y resultado.

REPORTE DEL CASO

Paciente femenina, de 21 afios, mestiza, que en junio del 2006 acude a consulta de Ginecologia del
Hospital Integral Comunitario de Caracollo, Bolivia, por tumoracion en la vulva de varios afios de
evolucion.

Antecedentes ginecoldgicos: menarquia a los 13 afios, primeras relaciones sexuales a los 20, acude
con amenorrea de 12 semanas, no tiene otro antecedente ginecoldgico ni obstétrico. Refiere que
hace varios afios se not6 una pequefa tumoracion en la vulva y hace aproximadamente 6 meses le
comenz6 a crecer con mas rapidez, ocasionandole molestias y sensacion de cuerpo extrafo,
teniendo también gran fetidez. Al examen fisico se confirma embarazo de aproximadamente 12
semanas y en los genitales externos encontramos tumor en labio mayor derecho de
aproximadamente 7 X 10 cm. de bordes poco claros, de aspecto mixoide, con pediculo de base
ancha. Se realiza reseccion amplia del tumor con bordes quirdrgicos libres de lesion.

Se realiz6é biopsia de la muestra cuyo diagndstico histopatolégico fue de angiomixoma agresivo de
vulva, 5 meses después de la intervencién no existen manifestaciones de recidiva del tumor, tampoco
han existido evidencias de metéastasis a distancia hasta la fecha y el embarazo sigue su curso normal
hasta el término, a las 40 semanas tiene un parto por cesarea cuya indicacion no tuvo relacién con la
patologia de angiomixoma vulvar, el recién nacido no tuvo morbilidad.

DISCUSION

Esta neoplasia, aunque rara, debe tenerse en cuenta al encontrar lesiones mesenquimatosas de
aspecto mixoide en el periné o el piso pélvico tanto en sujetos femeninos como masculinos. Afecta a
mujeres en mas del 90% con aislados casos de crecimiento rapido en embarazadas (6) y este es
valedero, puesto que no es infrecuente que se confunda con un quiste de la glandula de Bartolina o
un lipoma (1-2, 4-6). Dada su tendencia a la recurrencia local (a menudo en los espacios isquiorectal
y retroperitoneal (5) se recomienda tratamiento quirdrgico agresivo. Lo cual se realiz6 en nuestra
paciente una vez ingresada en nuestro servicio. La repeticiéon local se puede evitara mediante una
incision local ampliada (1-2, 4-5, 7-8).

El diagnéstico definitivo se basa en estudio histol6gico e inmunohistoquimico, lo que enfatiza la
importancia de la biopsia rapida ante cualquier lesion sospechosa de la vulva.

En una revisién hecha por Steeper et al, cuatro pacientes desarrollaron recidivas locales grandes; un
tumor recidivd a los 15 afios después de la intervencion inicial. No se ha documentado ninguna
metastasis a distancia hasta la fecha, y todos los pacientes estan vivos y con aceptable estado de
salud, lo mismo que sucede en nuestra paciente con dos afios de seguimiento (3). El aspecto de los
angiomixomas agresivos es caracteristico, y el diagndstico se debe considerar en cualquier mujer
joven que se presenta con una masa bien definida en el perineo (1-5, 7-8).

El diagndstico diferencial de estos tumores incluye mixiomas intramusculares, liposarcoma mixoide,
sarcoma botrioides, histiocitoma fibroso maligno (variedad mixoide) y otros tumores de los tejidos
blandos de la pelvis que tengan cambios mixoides. Otro diagnéstico diferencial importante del
angiomixoma es el angiomiofibroblastoma de la vulva (7).

El uso de métodos diagnosticos como radiografia simple de abdomen y urografia excretora, es
necesario si coexisten sintomas urinarios. La tomografia axial computadorizada (TAC) muestra una



masa uniforme de baja atenuacion, sin presencia de grasa en su interior. La TAC con medio de
contraste resalta el patron vascular notorio y se plantea como una ayuda importante para definir
tamafo, limites de los bordes y desplazamiento de las estructuras adyacentes. Es siempre
mandataria una biopsia para asegurar el diagnostico (1-2, 4-5, 7-8). No existe ninguna controversia
en utilizar una cirugia amplia, que procure resecar la tumoracion con bordes libres de compromiso
como principal terapia. La hemivulvectomia u otros procedimientos extirpativos se han visto
apropiados en el manejo de los angiomixomas a este nivel (1-5, 7-8). (Fig. 3y 4).

La existencia de un bajo indice de actividad mitotica, impediria técnicamente el éxito de radio o
guimioterapia en las recidivas. La comprobacion de la existencia de receptores hormonales por
medios inmunohistoquimicos, en algunos casos de Angiomixoma, plantea la posibilidad de utilizar la
terapia hormonal como coadyuvante en los casos de reseccion incompleta (1- 5, 7-8).

ABSTRACT

Aggressive angiomixoma is a rare neoplasia, of indetermine aetiology that happens mainly in female
vulva and periné. Since their limits are always vague and therefore resection not always is complete, it
has a great tendency to the local recurrence. Its habitual presentation is like a solid, gelatinous tumor,
of little clear edges. As treatment it is suggested the ample resection with surgical free borders (1,2).
The quimiotherapy and radiotherapy own escarse utility because of their low mitotic index. in males
Appear the scrotum, spermatic cord, epididymis and inguinal region (parafunicular) (2). Next it is
presented the case of a woman of 21 years with Angiomixoma and a 12- weeks pregnancy. Once she
was in hospital, it was done an evaluation of her pregnancy and it was discarded an urologic,
abdominal and pelvic pathology by laparoscopy. When origin and vaginal location were confirmed,
surgical resection was carried out, not demonstrating pregnancy complications. Histologically the
tumoration presents infiltrative edgeslt is hypocellular, mixoide, with numerous blood vessels of
variable caliber and centers of haematic extrusion. The cells are of fibroblastic and miofibroblastic
appearance. The case was obtained from the consultation of Gynecology of the Communitarian
Integral Hospital of Caracollo, Bolivia, handled in that service by internacionalist Cuban doctors. It is
commented its handling, evolution and result.
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ANEXOS

¢ ) o
Fig. 3 y 4: Angiomixoma intervenido con cirugia amplia para dejar bordes libres.
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