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Angiomixoma agresivo delavulva.
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RESUMEN

El angiomixoma agresivo es una neoplasia de baja incidencia que aparece principalmente en la region pélvico-pe-
rineal de mujeres durante la etapa reproductiva. Se caracteriza por su baja tasa de crecimiento y la tendencia a la
recurrencia local. Se informa un caso de angiomixoma agresivo en la vulva de una mujer de 24 afios con antece-
dentes de dos embarazos previos atendidos sin complicaciones. El tumor era pediculado y pendia del labio ma-
yor izquierdo. Histolégicamente, el tumor es hipocelular, mixoide, con presencia de células fusiformes y estelares
con inmunorreactividad para vimentina, desmina, actina y receptores de estrogenos y progesterona. Se presen-
tan las caracteristicas histolégicas e inmunohistoquimicas con énfasis en la presencia de receptores hormonales
como un indicador para un probable tratamiento antihormonal en los casos extirpados incompletamente.
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ABSTRACT

The aggressive angiomyxoma (AA) is a neoplasm of low incidence which occurs mainly in the perineum and pel-
vic area of women in the reproductive period. It is characterized by its slow growth and tendency to reccur local-
ly. A case of AA that originated in the vulva of a 24 year-old woman with two previous normal pregnancies is re-
ported. The tumor was pediculated and attached to the left major labius. Histologically, the tumor is hypocellular,
myxoid, with fusiform stellate cells, immunoreactive for vimentin, desmin, actin and estrogen and progesterone
receptors. The histologic and immunohistochemical characteristics are presented, with emphasis in the presence
of hormonal receptors, as indicators for a probable antihormonal treatment in cases not completely excised.
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INTRODUCCION casos publicados en la literatura.?2® La proporcion

mujer/hombre es de 6:1; es mas frecuente en la épo-

El término angiomixoma agresivo (AA) fue propuesto
por Steeper y Rosai en 1983 para definir una neopla-
sia mesenquimatosa mixoide, de crecimiento lento,
gue se presenta principalmente en tejidos blandos de
la region pélvica, genital y/o perineal de mujeres
adultas.? Es un tumor poco frecuente, con unos 150
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ca reproductiva; el rango de edad varia de 11 a 82
afos, con un pico de incidencia en la tercera década
de la vida.3# El AA ha sido descrito también en vagi-
na, cavidad uterina, vejiga, retroperitoneo, espacio is-
quiorrectal, recto y extremidades inferiores. En los
hombres se observa en el escroto, cordén espermati-
co, epididimo y region inguinal (parafunicular). Son
neoplasias grandes que miden de 3 a 60 cm de eje
mayor, solidas, no encapsuladas y de baja densidad
radioldgica.l 512 A pesar de que se les considera
neoplasias localmente agresivas, se han descrito dos
casos aislados con metastasis pulmonares y en me-
diastino.'*15 Se informa un caso de AA en una mujer
de 24 afios que se estudio en el Hospital General Dr.
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Gustavo Baz Prada con énfasis en las caracteristi-
cas inmunohistoquimicas utiles para diferenciarlo de
otros tumores mixoides.

RESUMEN CLINICO

Mujer de 24 afios con antecedentes de dos embara-
zos previos atendidos sin complicaciones, el Gltimo 9
meses antes. Acudio al Hospital General Gustavo
Baz Prada por la presencia de un tumor en vulva, de
6 meses de evolucién que habia presentado creci-
miento lento y constante. En la exploracion fisica se
observé un tumor pediculado en labio mayor izquier-
do, de 18 x 16 cm, de eje mayor y menor respectiva-
mente, ligeramente doloroso a la palpacién, ulcerado
y con hipertermia local (Figura 1). En el diagndstico
clinico se considerd fibroma vs quiste de glandula de
Bartholin; mas tarde se efectud reseccién completa
del tumor con anestesia local. Cursé con postopera-
torio sin complicaciones. Actualmente se encuentra
asintomética.

ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO

La pieza quirtrgica era de forma ovalada, media 14 x
13 x 11 cm, pesaba 427 g. Estaba cubierta por la piel
ocre, con desecacion y Ulceras de bordes irregulares
y lecho de aspecto granular (Figura 2). Al corte, la

Figura 1. Foto clinica que muestra un gran tumor pediculado
que pende del labio mayor izquierdo de la vulva.
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superficie de seccién era homogénea, de aspecto
mixoide, color blanco grisaceo y consistencia blanda.
Era bien delimitada, pero no encapsulada (Figura 3).

El estudio histolégico revel6 un tumor de bordes
infiltrantes. En aumento seco débil se observé una
neoplasia hipocelular, con células de apariencia fibro-
blastica, fusiformes y estelares, con nucleo ovoide y
nucléolo aparente, dispersas en un estroma laxo de
aspecto mixomatoso, con moderado incremento de la
celularidad alrededor de las estructuras vasculares.
Habia numerosos vasos sanguineos de calibre varia-
ble con engrosamiento hialino de la adventicia. No se
observé pleomorfismo celular ni mitosis atipicas (Fi-
gura 4).

Figura 2. Aspecto externo de la pieza quirUrgica que muestra
Ulcera de bordes bien definidos y fondo heterogéneo.

Figura 3. Superficie de corte homogénea, de color gris blanque-
Ccino, con aspecto mixoide.
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Figura 4. Fotomicrografia que muestra una lesién hipocelular,
con estroma mixoide y red vascular de calibres variables con
engrosamiento hialino de la pared. (PAS, 100X).

El estudio inmunohistoquimico resultd positivo
para vimentina, desmina, AAML y receptores de es-
trégenos y de progesterona (Figuras 5 y 6). La pro-
teina S-100, el Ki-67, CD-34, AAME y AMB fueron
negativos.

DISCUSION

A pesar de que Rosai y Steeper describieron por pri-
mera vez al angiomixoma agresivo como una neopla-
sia mixoide, de crecimiento lento, que afecta princi-
palmente la regién pélvico-perineal en mujeres en
edad reproductiva, la patogenia de éste sigue siendo
motivo de discusion. Estudios a nivel molecular han
demostrado que el AA se asocia con una transloca-
cion localizada en el cromosoma 12, £(8;12) que pro-
voca una expresion aberrante del gen HMGIC que co-
difica para una proteina involucrada en la transcrip-
cion del DNA como ocurre en otros tumores mesen-
guimatosos benignos.*16

La histogénesis del AA también sigue siendo un
tépico de controversia, ya que se ha propuesto un
origen neural o endotelial,” pero los estudios inmuno-
histoquimicos y ultraestructurales sugieren, como en
la descripcion original,! una estirpe miofibroblasti-
ca.l”18 Es probable que el AA se origine de células
especializadas e inmaduras del estroma de la region
pélvico-perineal, que experimentarian grados varia-
bles de diferenciacion muscular y que explicarian al-
gunos resultados discordantes en la literatura, como
también el solapamiento de algunos casos con angio-
miofibroblastoma. A diferencia del AA, el angiomiofi-
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Figura 5. Inmunorreactividad intensa a desmina (400X).
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Figura 6. Inmunorreactividad nuclear para estrdgenos (400X).

broblastoma es una lesion bien delimitada, de menor
tamafo, con tendencia a la hipercelularidad perivas-
cular, apariencia epitelioide, con células multinuclea-
das y negatividad para actina. En el presente caso,
la diferenciacién mioide es apoyada por el estudio in-
munohistoquimico. El diagnéstico diferencial del AA
incluye al mixoma intramuscular, yuxtaarticular, mixo-
ma cutaneo, neurofibroma mixoide, leiomioma mixoi-
de, fibromatosis pélvica, lipoma de células fusifor-
mes, liposarcoma mixoide y miofibrosarcoma.1419

El tratamiento de eleccién es la reseccion amplia.
En los casos de dificil reseccion, con presencia del
tumor en bordes quirlirgicos, se requiere seguimiento
a largo plazo por el alto indice de recurrencia que pre-
senta el AAL19 Algunos autores proponen terapia hor-
monal como alternativa complementaria de tratamien-
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to para los casos de dificil reseccidon y que no se
pueden extirpar de manera completa, dado que las
células del AA muestran positividad para receptores
de estrégenos y progesterona y se presentan en la
etapa reproductiva de las mujeres.216
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