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Caso clinico

Angiomixoma agresivo de la vulva. Informe de un caso y revision de la
bibliografia
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RESUMEN

El angiomixoma agresivo es una neoplasia mesenquimatosa vulvo-vaginal, perineal y pélvica no encapsulada de bordes infiltrantes,
poco frecuente, con tendencia marcada a la recurrencia local y muy ocasionalmente con metastasis a distancia. Se comunica el caso
de una mujer de 39 afios de edad, con padecimiento de un afio de evolucién manifestado por aumento de volumen en la region vulvar
izquierda, progresivo, sin cortejo sintomatico acompafiante. Al examen fisico se le encontré un tumor piriforme de 15x10 cm situado en
el labio mayor izquierdo, dependiente de los tejidos blandos. Se realizé reseccion amplia del tumor. El reporte histopatoldgico fue de un
angiomixoma agresivo de la vulva, con tumor en los bordes quirdrgicos, con receptores hormonales positivos. Se trat6 con radioterapia
postoperatoria a dosis de 65 Gy y goserelina 3.6 mg mensuales durante seis meses. Después de tres afilos de seguimiento no hay evi-
dencia de recurrencia local. El angiomixoma es una neoplasia poco frecuente, localmente agresiva, casi exclusiva de la mujer, aunque
se han descrito casos en el area genital masculina y en el retroperitoneo. El tumor muestra una alta tendencia a la recurrencia local y
expresa receptores hormonales. En la bibliografia estan reportados alrededor de 150 casos. El tratamiento es, principalmente, quirdrgico.
El papel de la radioterapia y del tratamiento hormonal aiin no esté establecido.

Palabras clave: angiomixoma agresivo, vulva.

ABSTRACT

Aggressive angiomyxoma is a rare vulvovaginal, perineal or pelvic mesenchymal neoplasm with a marked tendency to local recurrence
but does not metastasize. A case of an aggressive angiomyxoma of vulva in a 39 years-old women with an illness of one year prior to
examination, with a slow and progressive growth of the left vulvar region, without other symptoms. During physical examination, a piri-
form tumor of 15x10cm was found, located on the left labia majora, soft tissue dependent. Wide resection of the tumor were performed.
Hystopathology reported an aggressive angiomyxoma of the vulva, with tumor in resection margins. The patient was treated with a 65Gy
postsurgical radiotherapy and gosereline 3.6mg monthly, during 6 cycles. Aggressive angiomyxoma is a rare neoplasm 150 cases has
been reported. The treatment is surgical resection. Radiotherapy and hormonal adyuvant is not fully stablished.
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RESUMME

Angiomixoma agressive est une tumeur mésenchymateuse vulvo-vaginale, périnéale et pelvienne non encapsulée bords infiltrante, rare,
avec une tendance marquée a la récidive locale et tres rarement des métastases. Nous rapportons le cas d’un 39-year-old avec une année
d’évolution de la maladie le montre 'augmentation du volume dans la région vulvaire gauche, progressiste, sans compagnon symptomes
concomitants. L'examen physique lui a trouvé un en forme de poire, 15x10 cm tumeurs situées dans la grande levre gauche, dépendant
sur les tissus mous. Nous avons effectué une résection large de la tumeur. Le rapport histopathologique a été d’'une vulve Angiomixoma
agressive, avec une tumeur de la marge chirurgicale, des récepteurs hormonaux positifs. Il a été traité avec la dose de radiothérapie
postopératoire de 65Gy et 3.6 mg goséréline par mois pendant 6 mois. Aprées trois ans de suivi aucune preuve d’'une récidive locale.
Angiomixoma est une tumeur rare, localement agressive, presque exclusivement des femmes, bien que des cas ont été signalés dans
la région génitale masculine et dans le rétropéritoine.La tumeur montre une forte tendance a la récidive locale et exprime des récepteurs
hormonaux. Ont été rapportés dans la littérature sur 150 cas. Le traitement est essentiellement chirurgical. Le role de la radiothérapie et
le traitement hormonal n’est pas encore établie.

Mots-clés: Angiomixoma vulve agressif.

RESUMO

Angiomixoma agressiva € uma neoplasia mesenquimal vulvovaginal, perineal e pélvica unencapsulated bordas infiltrativas, rara, com
marcada tendéncia a recidiva local e s6 raramente com metastases distantes. Nés relatamos o caso de um 39-year-old com um ano de
evolucéo da doenca demonstrado pelo aumento de volume na regido vulvar esquerda, progressista, sem companheiro sintomas concomi-
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tantes. Ao exame fisico, encontrou-pera um oval, 15x10 centimetros tumor localizado no labio esquerdo, dependentes dos tecidos moles.
Foi realizada ampla resseccao do tumor. O relatorio histopatoldgico foi de uma vulva Angiomixoma agressiva, com um tumor nas margens
cirrgicas, receptor hormonal positivo. Ele foi tratado com a dose de radioterapia p6s-operatéria de 65Gy e 3,6 mg goserelin mensal por 6
meses. Apos trés anos de seguimento sem evidéncia de recidiva local. Angiomixoma é uma neoplasia rara, localmente agressivo, quase
exclusivamente por mulheres, embora os casos foram relatados na area genital masculino e no retroperiténio.O tumor mostra uma alta
tendéncia a recidiva local e expressa receptores hormonais. Foram relatados na literatura cerca de 150 casos. O tratamento é essencial-

mente cirtrgico. O papel da radioterapia e tratamento hormonal ainda ndo esté estabelecida.

Palavras-chave: Angiomixoma vulva agressivo.

| angiomixoma agresivo es un tumor raro de los

tejidos blandos pélvicos, perineales y vulvo-

vaginales. Lo describieron Steeper y Rosai en
1983. Aparece en mujeres entre 6 y 77 afios de edad.
Las caracteristicas clinicas sobresalientes son: tumor
s6lido, de consistencia blanda y limites imprecisos. Es
de crecimiento lento y, a pesar de no asociarse con me-
tastasis distantes, tiene elevada tendencia a la recurrencia
local. Esta lesion expresa receptores para estrogenos y
progesterona.t*

El diagnéstico diferencial debe hacerse con quiste de
la glandula de Bartholin, leiomiomas, angiomiofibroblas-
toma, lipomas vulvares, liposarcoma, histiocitoma fibroso
maligno, rabdomiosarcomas o sarcoma botrioide. Desde el
punto de vista histolégico debe diferenciarse de tumores
benignos y malignos con cambios mixoides.

El tratamiento de eleccién es quirdrgico, con limites
libres de tumor. La quimioterapia y radioterapia son de
poca utilidad en virtud del escaso nimero de mitosis.
El tratamiento con analogos de la hormona liberadora
de hormona luteinizante (RH-LH), como el acetato de
leuprolide y la goserelina, parece disminuir el indice de
recurrencias locales. La duracion 6ptima de esta terapia
aun no se ha establecido.>
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CASO CLINICO

Paciente femenina de 39 afios de edad, originaria y resi-
dente de la Ciudad de México. Sin antecedentes médicos
relevantes. El padecimiento se inici6 un afio antes de acudir
con un médico oncélogo, con aumento de volumen en el
labio mayor izquierdo, mismo que se considerd bartolinitis
y se trat6 con antibidticos. Cuatro meses después advirtié
aumento de volumen en la misma regién, de crecimiento
lento y progresivo, sin sintomas acompafiantes. En el exa-
men fisico, en el labio mayor izquierdo, se le encontré un
tumor piriforme de 15x10 cm, dependiente de los tejidos
blandos, desplazable, que afectaba incluso la region glutea,
sin infiltracion cutanea. Ninguna de las regiones inguinales
tenia adenopatias palpables. Se le tomd una biopsia con
estudio transoperatorio que informé la existencia de un
sarcoma de bajo grado de malignidad. Se le realiz6 resec-
cion amplia. El reporte histopatologico definitivo fue de
un tumor de 15x10 cm, blando, multilobulado, recubierto
por piel, con limites quirdrgicos positivos. Al corte, la neo-
plasia era de color blanco-roséaceo, de apariencia mixoide,
bien delimitada y no estaba encapsulada. (Figura 1)

Figura 1. Pieza quirGrgica.
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Los cortes del tumor mostraron una lesion mesenqui-
matosa laxa y celular, compuesta por células alargadas o
poligonales de nucleo basofilico y citoplasma escaso, sin
mitosis anormales y con una trama vascular compuesta
por vasos de tipo capilar y paredes delgadas o ligeramen-
te engrosadas. La tincion por inmunohistoquimica, para
receptores de estrégenos y progesterona, fue positiva
en el nucleo, de aproximadamente 90% de las células
analizadas. (Figuras 2 y 3) También mostraron positivi-
dad para vimentina y negatividad para proteina S-100 y
citoqueratinas. Los hallazgos fueron consistentes con el
diagndstico de angiomixoma agresivo.

El tratamiento posoperatorio consistio en radioterapia
a dosis de 65 Gy, ademas de goserelina 3.6 mg mensuales
en seis ciclos. El tratamiento finaliz6 en el mes de mayo de
2005. Después de un seguimiento de 36 meses, la paciente
se encuentra sin evidencia de recurrencia del tumor.

Figura 2. Receptores de estrogenos positivos.

DISCUSION

El angiomixoma agresivo es un tumor que desde el punto
de vista histoldgico es benigno, pero localmente invasor.
En algunos estudios se ha sugerido una relacién con mu-
taciones en HMGAZ2 (factor de transcripcién expresado
en la embriogénesis). Se consideran células de origen al
fibroblasto y al miofibroblasto, en un patrén mixoide y
vascular marcado, carente de atipias y con escasas mitosis.
Con frecuencia muestran positividad para receptores de
estrégenos y progesterona, tincién positiva para CD34,
vimentina, ligeramente a desmina y actina musculo es-
pecifica.

Figura 3. Receptores de progesterona positivos.

El crecimiento tumoral durante el embarazo y la exis-
tencia de receptores nucleares de progesterona sugieren
una posible dependencia hormonal 12115

Debe realizarse diagnostico diferencial con los tumores
benignos y malignos de esa region, como el angiomio-
fibroblastoma, angiomixoma superficial, liposarcoma,
histiocitoma fibroso maligno y el sarcoma botrioide.

El estudio de imagen que proporciona la informacion
mas detallada es la resonancia magnética nuclear, que
permite planear el tratamiento quirdrgico y en el poso-
peratorio identificar recaidas, que van de 30 a 70% y que
pueden aparecer varios afios después, 58101116

Hasta el momento se han reportado casos tratados con
radioterapia, quimioterapia, hormonoterapia, emboliza-
cion y cirugia radical. Esta ultima es la piedra angular,
aunque técnicamente es dificil por la infiltracion a los
tejidos adyacentes y su alta morbilidad.

La quimioterapia y radioterapia son de escasa utilidad
por el minimo indice mitético. Se ha planteado, ademas,
el tratamiento hormonal con analogos de la hormona
liberadora de hormona luteinizante (RH-LH), como
la goserelina que se utilizd en este caso y el acetato de
leuprolide. Estos farmacos también se han utilizado en el
tratamiento de las recurrencias y se han asociado con efec-
tos colaterales leves. La duracién 6ptima del tratamiento
aun no se establece. Para la enfermedad recurrente se ha
intentado el tratamiento con tamoxifeno; sin embargo, la
respuesta es nula a pesar de tener receptores de estrégenos
y receptores de pregesterona positivos.

En cuanto al tratamiento de esta neoplasia, se carece de
evidencia acerca del valor de otros métodos de bloqueo
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hormonal. Asi mismo, hay reportes de pacientes tratados
con radioterapia y embolizacion, sin efectividad.>®

CONCLUSIONES

El angiomixoma agresivo es una neoplasia poco frecuente;
en la bibliografia se encuentran reportados s6lo 150 casos.
El diagndstico debe considerarse en toda mujer con tumor
vulvo-vaginal. Este tumor tiene como caracteristicas so-
bresalientes la infiltracion profunda de los tejidos blandos
perineales y alta propension a la recurrencia local.

Se han descrito casos tratados con agonistas de la hor-
mona liberadora de gonadotropina con resultados benéficos
y pocos efectos colaterales. La paciente del caso que aqui
se reporta se tratd con goserelina y, hasta el momento, no
ha mostrado recidiva local. Sin embargo, requiere vigilan-
cia periodica, debido a que se han reportado recurrencias
tardias varios afios después del tratamiento.®

REFERENCIAS

1. Pinedo R. Angiomixoma agresivo. Informe de casos y revision
de la literatura. Colomb Med 1995;26:86-8.

2. Hurel E. Angiomixoma de la vulva. Rev Chil Obstet Gine-
col 2003;68:5.

3. Mittal S, Kumar S, Baurasi P, Sharma MC. Aggressive an-
giomyxoma of the vulva. A case report. Eur J Obstet Gynecol
Reprod Biol 1998;81:111-13.

4.  McCluggage WG, Jamieson T, Dobbs SP, Grey A. Aggressive
angiomyxoma of the vulva: Dramatic response to gonado-
tropin-releasing hormone agonist therapy. Gynecol Oncol
2006;100:23-5.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Poirier M, Fraser R, Meterissian S. Unusual abdominal and
pelvic tumors aggressive angiomyxoma of the pelvis: response
to luteinizing hormone-releasing hormone agonist. J Clin Oncol
2003;21:3535-41.

Fine BA, Mufioz AK, Litz CE, Gershenson DM. Primary
medical management of recurrent aggressive angiomyxoma
of the vulva with a gonadotropin-releasing hormone agonist.
Gynecol Oncol 2001;81:120-22.

Gomez-Rodriguez A. Angiomixoma agresivo de la vulva. Re-
porte de un caso clinico y revision de la literatura. Rev Venez
Oncol 2004;16;(3):164-68.

Ding DC, Hsu S, Hsu YS, Chen HT. Aggressive angiomyxoma
of the vulva in a young female: a brief case report. Eur J Obstet
Gynecol Reprod Biol 2008;140(1):128-9.

Gungor T, Zengeroglu S, Kaleli A, Kuzey GM. Aggressive
angiomyxoma of the vulva and vagina A common problem: mis-
diagnosis. Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol 2004;112:114-6.
Montoya-Martinez G. Angiomixoma agresivo de la vulva.
Reporte de un caso y revision de la literatura. Col Mex de Urol
2006;21(2):51-56

Dierickx |, Deraedt K, Poppe W, Veguts J. Aggressive an-
giomyxoma of the vulva: a case report and review of literature.
Arch Gynecol Obstet 2008; 277(6):483-7.

Behranwala KA, Thomas JM. Aggressive angiomyxoma:
a distinct clinical entity. Eur J Surg Oncol 2003;29:559-
63.

Abdulkader I. Angiomixoma agresivo de vulva. Rev Esp Patol
2003;36:441-6

Steeper TA, Rosai J. Aggresive angiomyxoma of the female
pelvis and perineum: Report of nine cases of a distinctive
type of gynecologic soft-tissue neoplasm. Am J Surg Pathol
1983;7:463-75.

Nucci MR, Fletcher CD. Vulvovaginal soft tissue tumours:
update and review. Histopathology 2000;36:97-108.
Salman MC, Kuzey GM, Dogan NU, Yuce K. Aggressive
angiomyxoma of vulva recurring 8 years after initial diag-
nosis. Arch Gynecol Obstet. Published online 20 january
20009.

490

GINEcoLOGIA Y OBSTETRICIA DE MEXICO



