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Angiomixoma agresivo paratesticular
Diagnóstico diferencial de lesiones mixoides
paratesticulares
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RESUMEN

El angiomixoma agresivo es un tumor mesenquimal poco frecuente, descrito sobre todo en
área pélvica y genital. Es de crecimiento infiltrativo, con frecuentes recurrencias locales y afec-
ta generalmente a mujeres.

Hemos estudiado un caso en un varón adulto con un tumor localizado en escroto (paratesti-
cular). El tumor está compuesto de células fusiformes o estrelladas, en el seno de un estroma
mixoide y numerosos vasos grandes y pequeños, algunos con hialinización de la pared. Las
células tumorales muestran expresión positiva para receptores hormonales de estrógenos y pro-
gesterona. No ha habido recurrencias después de 36 meses del diagnóstico.

Es importante el reconocimiento de esta neoplasia por su conducta clínica incierta con ries-
go de recurrencias locales. Cuando se sospechosa angiomixoma agresivo se debe realizar
resección quirúrgica amplia para prevenir recurrencias. En este trabajo comparamos esta neo-
plasia mixoide con otros tumores, especialmente angiomiofibroblastoma y liposarcoma mixoide.
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Aggressive paratesticular angiomyxoma: differential diagnosis of
myxoide paratesticular lesions

SUMMARY

Aggressive angiomixoma is a rare mesenquimal tumour which predominately appears in the
genital and pelvic area. It is infiltrative with frequent local recurrences, and usually affects fema-
le patients. We examine one case of a male adult with a tumour located in the scrotum (para-
testicular). The tumour was composed of bland looking spindle and stellate cells in a loose
fibromyxoid matrix with numerous small and large blood vessels, some of which exhibited hyali-
nized walls. Tumour cells stained positively for oestrogen and progesterone receptor. No recu-
rrences were observed over a 36-month follow-up period.

Due to their uncertain clinical behaviour and the risk of local recurrence, it is of utmost importance
that these neoplasms be recognized and differentiated. When aggressive angiomyxoma is suspected,
the peripheral tissues should also be resected to prevent recurrence. In this study, we compare this
myxoid neoplasm with other tumours, specifically angiomyofibroblastoma and myxoid liposarcoma.
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INTRODUCCIÓN

El angiomixoma agresivo es una lesión
mesenquimal con crecimiento local infiltrativo y
alto riesgo de recidiva local, descrita por Steeper
y Rosai en 1983 (1), en región inguinal y perine-
al en la mujer. Posteriormente se incrementa su
espectro, al describirse también en hombres (2-
5). Es una neoplasia de crecimiento lento que
ocurre principalmente en el área genital, perine-
al y región pélvica de adultos entre los 25 y 60
años y clínicamente se pueden presentar como
quistes de Bartholino en la mujer o hernias en el
hombre (6-8).

Se caracteriza por ser una neoplasia
mesenquimal de células fusiformes o estrella-
das, que asientan en un estroma mixoide, con
fibras de colágeno y abundantemente vascula-
rizada con vasos de calibre variable, que
muestran característicamente manguito hialino
perivascular.

Debido a los rasgos clínico-radiológicos y
morfológicos se plantea el diagnóstico diferencial
con las lesiones más frecuentes en esta localiza-
ción, fundamentalmente liposarcoma mixoide y
angiomiofibroblastoma (9-11).

Presentamos un nuevo caso de angiomixoma
agresivo de localización paratesticular con
expresión de receptores de estrógeno y proges-
terona, y describimos los criterios diagnósticos
diferenciales con otras lesiones mixoides benig-
nas y malignas.

CASO CLÍNICO

Varón de 36 años con antecedentes de infec-
ciones de repetición de tracto urinario inferior
tras traumatismo, que acude a consulta por notar
desde hace un año el aumento paulatino del tes-
tículo derecho, sin signos inflamatorios. A la
exploración se detecta una lesión de consisten-
cia firme, algo irregular, de localización paratesti-
cular con hidrocele asociado.

En la ecografía testicular se informa como
teste derecho globuloso con alteración de la eco-
estructura con áreas hipoecogénicas e hipereco-
génicas, de naturaleza indeterminada. Las enzi-
mas séricas alfafetoproteína, antígeno carcino-
embrionario, beta-HCG y LDH se encuentran en
rangos habituales, no elevadas. El diagnóstico
clínico fue de lesión inguinal de origen indetermi-
nado, y se realizó extirpación quirúrgica simple
de la tumoración. Tras la resección quirúrgica no
se ha comprobado recidiva de la lesión.

Se recibe procedente de localización intraes-
crotal y paratesticular, una tumoración nodular
de 3 × 2,5 × 2,5 cms, encapsulada, de consis-
tencia firme. A la sección, la superficie de corte
aparece homogénea, sólida, de coloración grisá-
cea brillante.

Histológicamente se observa una tumoración
de márgenes netos, rodeada por cápsula fibro-
conectiva, de estroma mixoide con áreas hipoce-
lulares que alternan con otras más celularmente
pobladas y prominente componente vascular
característico, con desarrollo de manguitos fibro-
sos perivasculares (fig. 1). Las células presentan
morfología fusiforme y estrellada, de núcleos
pequeños regulares e isomorfos, sin la presencia
de nucleolos, pleomorfismo celular ni actividad
mitótica (fig. 2). La tumoración se encuentra
abundantemente vascularizada con vasos telan-
giectásicos dilatados de paredes delgadas, y
localización predominantemente periférica
(fig. 3). Existe otro componente vascular carac-
terístico de localización central, consistente en
vasos de paredes gruesas con hiperplasia fibro-
muscular (fig. 4). No se observan áreas de
necrosis o hemorragia, ni actividad mitótica rele-
vante, así como tampoco se evidencia la presen-
cia de lipoblastos o patrón vascular plexiforme.
No existe concentración celular perivascular.
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Fig. 1: Angiomixoma agresivo con células fusiformes en
estroma laxo con abundantes vasos de calibre variable,
y manguito hialino perivascular (H-E x 100).



Se realizan técnicas inmunohistoquímicas
demostrando que las células son positivas para
vimentina y negativas para CD-34, proteína S-
100, actina HHF-35, y muscular lisa específica y
desmina. Además las células muestran expre-
sión positiva extensa y difusa para

receptores hormonales de estrógenos, pro-
gesterona y andrógenos. Presenta un índice de
proliferación celular Ki 67 menor del 5%, y
ausencia de expresión para proteína p53.

Con todos estos hallazgos se realizó el diag-
nóstico anatomopatológico de angiomixoma
agresivo paratesticular. Tras 2 años de evolución
el paciente no ha tenido recidivas del tumor y se
encuentra bien.

DISCUSIÓN

El angiomixoma agresivo es un tumor raro, de
características bien definidas, descrito como enti-
dad morfológica por Steeper y Rosai en 1983 (1).
Es una neoplasia mixoide que ocurre con más fre-
cuencia en mujeres que en varones (3,4,8), de apa-
rición fundamentalmente pélvica e inguinal, que se
presenta como masa blanda de márgenes mal defi-
nidos. Hay menos casos descritos en el hombre (2-
5,12,13) y puede aparecer alrededor del tracto
genital. La localización paratesticular es rara, y se
presenta clínicamente como masa de crecimiento
lento, con rasgos radiológicos poco precisos (9,10).

Alcanza un tamaño variable dependiendo de
su localización, y puede llegar a alcanzar gran
tamaño, superior a 14 cms (13).

Histológicamente muestra una proliferación
vascular heterogénea con vasos de calibre varia-
ble, de paredes finas a gruesas y característicos
manguitos fibrosos perivasculares, en el seno de
estroma mixoide. La lesión es fundamentalmen-
te hipocelular, con células alargadas o estrella-
das sin atipias citológicas.

En nuestro caso, a diferencia de otros, des-
critos con limites imprecisos y difusos de carác-
ter infiltrativo (1-4), hemos observado límites
redondeados, rodeado de cápsula fibroconecti-
va. Posiblemente sea debido a las circunstancias
del lugar de crecimiento, más limitado, lo que
aporta el dato de crecimiento más controlado, y
facilita una resección quirúrgica completa.
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Fig. 2: Tumor con abundantes vasos de calibre variable
en el seno de estroma escasamente celular (H-E x 100).

Fig. 3: Células estromales fusiformes o estrelladas sin
atipias citológicas (H-E x 200).

Fig. 4: Angiomixoma agresivo con vascularización varia-
ble y vasos de paredes gruesas (H-E x40).



Este tumor presenta un rasgo morfológico
diferencial que es la presencia de matriz mixoi-
de. Por ello se encuadra dentro del grupo de
«tumores de estroma mixoide» (7,8,14). Los
tumores mas frecuentes en esta localización son
los lipomas y leiomiomas (11) que pueden mos-
trar diferenciación mixoide

Otros tumores mixoides benignos de localiza-
ción paratesticular intraescrotal son los tumores
benignos de vaina de nervio periférico, que cre-
cen como masas bien definidas. Las característi-
cas histológicas con presencia de células ondu-
ladas en estroma mixoide, vasos de paredes
gruesas con manguito hialino perivascular y
alternancia de áreas hipocelulares e hipercelula-
res son diagnósticas de estos tumores, así como
la expresión positiva de proteína S-100 (15).

El mixoma es una lesión benigna con abun-
dante matriz mixoide gelatinosa y escasamente
celular, sin componente vascular característico
del angiomixoma. Tampoco presenta áreas fibro-
sas o colagenizadas (8,14).

Por otro lado, en estos casos de tumores
mixoides paratesticulares, es de gran interés el
diagnóstico diferencial con el liposarcoma mixoi-
de. Es un tumor con rasgos histológicos distinti-
vos: matriz mixoide, patrón vascular plexiforme y
presencia de lipoblastos uni o multivacuolados
(7,8,11). Estos tumores tienen una alta tasa de
recidivas, superior al 25%, con posibilidad de
desdiferenciación, y un 10% desarrollan metás-
tasis (11).

El angiomiofibroblastoma es un tumor de par-
tes blandas descrito por Fletcher (16), en la vul-
va y rara vez en escroto (17,18). Se caracteriza
por ser un tumor nodular, bien circunscrito de
apariencia gelatinosa, con áreas hipocelulares
que alternan con otras hipercelulares, con carac-
terísticos agregados de células epitelioides peri-
vasculares, que muestran diferenciación miofi-
broblástica (las células son positivas para actina
y desmina).

Recientemente se ha descrito expresión de
desmina en el angiomixoma agresivo (6), y algu-
nos autores como Laskin (19), Granter (6) Mako-
tao (18) y Ockner (20) opinan que el angiomixo-
ma agresivo, el angiomiofibroblastoma y el leio-
mioma mixoide formarían parte del mismo
espectro de lesiones, que derivarían de células

madre perivasculares, con potencial diferencia-
ción miofibroblástica. Se desconoce la relevan-
cia de la expresión de receptores hormonales en
estas neoplasias, que sugiere un papel hormonal
en el crecimiento de la neoplasia.

En resumen, este caso muestra la peculiari-
dad de ser una tumoración paratesticular muy
poco frecuente, de difícil valoración clínica y
radiológica, que puede llevar a la sospecha clíni-
ca de sarcoma. Esta neoplasia plantea desde el
punto de vista morfológico el diagnóstico diferen-
cial con otras lesiones benignas, malignas y seu-
dotumorales mixoides. A pesar de su apariencia
bien circunscrita no se debe olvidar su capacidad
de recidiva local.
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